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 I 
Forord 
Denne studien har blitt gjennomført ved Barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF 
og Avdeling for ernæringsvitenskap, Det medisinske fakultet, Universitetet i Oslo i 
perioden august 2007 til september 2008. 
Først vil jeg takke alle deltakere og deres familier som ønsket å delta i denne 
undersøkelsen. Takk til mine veiledere på Rikshospitalet HF; Magnhild Rasmussen og 
Kjersti Birketvedt. Jeg er veldig glad for at jeg fikk lov å gjennomføre denne studien 
hos dere, og for all faglig, praktisk og ikke minst oppmuntrende hjelp dere har gitt 
meg. Takk til internveileder Kerstin U Trygg som har bidratt med gode råd og tips 
underveis. Jeg vil også takke Jannicke Fredriksen som sammen med Kerstin har 
næringsberegnet kostdataene og var ansvarlig for min opplæring i Teleform 6.0. Takk 
til Astrid Løvik for lån av maskin til måling av hvileforbrenning samt god hjelp 
underveis. Takk til Elisabet R Hillesund som lot meg benytte hennes 
kostintervjuskjema i min oppgave. Takk til alle ansatte ved barnenevrologisk seksjon, 
Riskhospitalet HF for god hjelp underveis.  
Tusen takk til alle studievenner jeg har fått i løpet av mine år på ernæringsstudiet og 
som har bidratt med mange tips under arbeidet med oppgaven, og for hyggelige dager 
på lesesalen!  
Mamma, pappa og Solveig må takkes for en utrettlig optimisme og positivitet og for at 
dere alltid har troen på meg. Uten støtte hjemmefra hadde jeg aldri tatt fatt på denne 
lange studieveien som nå er i ferd med å avsluttes. Takk til mine to nydelige nevøer 
som har motivert meg på deres vis.  
 
Oslo, september 2008 
 
Mari Arnøy Slåttholm 
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Sammendrag 
Hensikten med undersøkelsen var å kartlegge og vurdere hvilemetabolisme og 
næringsinntak til en gruppe barn og unge med spinal muskelatrofi (SMA) og en 
gruppe barn og unge med Duchenne muskeldystrofi (DMD). Vi hadde ingen 
kontrollgruppe, så vi valgte å sammenligne resultatene med beregnet hvilemetabolisme 
fra Harris-Benedict formel og Sosial og helsedirektoratets norske anbefalinger for 
ernæring.  
Vi ønsket spesielt å undersøke om barn og unge med disse to sykdommene har en 
høyere eller lavere hvilemetabolisme enn forventet ut ifra beregninger, og se på om det 
var noen sammenheng mellom hvilemetabolisme og faktorer som alder, vekt, mobilitet 
og bruk av steroidbehandling. Videre ønsket vi å se på deltakernes inntak av energi og 
næringsstoffer, med vekt på vitamin D, kalsium og jern. 
Alle barn og unge i alderen 1 til 18 år som hadde SMA eller DMD og som skulle 
innlegges for kontroll ved barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF i løpet av 
høsten 2007 og tidlig vår 2008 ble invitert til å delta. Tretten av femten takket ja til å 
delta i undersøkelsen, hvorav fire med SMA og ni med DMD. Deltakelse innebar 
kartlegging av ernæringsmessige forhold, måling av høyde og vekt, måling av 
hvilemetabolisme og gjennomføring av en tre - dagers kostregistrering. Resultatene fra 
antropometriske målinger ble vurdert mot vekstpercentiler for friske barn og unge. 
Høyde-for-alder og vekt-for-høyde under 2.5-percentilen ble vurdert som henholdsvis 
kortvoksthet og undervekt. Vekt-for-høyde over 97.5-percentilen ble oppfattet som 
overvekt. Kostregistreringene ble bearbeidet og næringsberegnet, og den enkeltes 
energiinntak ble vurdert ut fra de norske referanseverdiene for energiinntak for friske 
barn og unge av samme alder. Vitamin- og mineralinntaket ble vurdert ut fra anbefalt 
daglig inntak for barn og unge av samme alder. 
Totalt ti deltakere fullførte kostregistreringen (to i gruppen med SMA og åtte i 
gruppen med DMD). Alle deltakerne fullførte kostintervjuet og måling av 
hvilemetabolisme. Det lave deltakerantallet gjorde styrken for å finne signifikante 
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forskjeller mellom våre resultater og referanseverdiene svært liten. Det ble ikke kjørt 
statistiske tester for gruppen med SMA grunnet svært lavt utvalg. 
Resultatene viste at fire av tretten deltakere var kortvokst (to med SMA og to med 
DMD). Fem av tretten deltakere var overvektige, hvorav alle hadde diagnosen DMD. 
Gruppen med SMA hadde i gjennomsnitt 36 % lavere hvilemetabolisme enn forventet 
ut fra beregninger med Harris-Benedict formel. Alle deltakerne med SMA hadde 
lavere målt hvilemetabolisme enn forventet ut ifra formelen, men de to yngste 
deltakerne lå betraktelig lavere enn de to eldste. Resultatene tydet ikke på noen 
sammenheng mellom hvilemetabolisme og vekt.  
Det var ingen signifikant forskjell mellom målt og beregnet hvilemetabolisme hos 
gruppen med DMD. Resultatene viste en viss sammenheng mellom alder og 
hvilemetabolisme. Deltakerne i lavere aldergrupper hadde høyere målt 
hvilemetabolisme som prosent av beregnet, enn deltakerne i høyere aldersgrupper. 
Deltakerne som var avhengig av rullestol hadde en noe lavere hvilemetabolisme 
sammenlignet med gruppen som var gående. Resultatene tyder ikke på noen 
sammenheng mellom hvilemetabolisme og vekt eller mellom hvilemetabolisme og 
bruk av steroidbehandling.  
De to deltakerne med SMA som fullførte kostregistreringen hadde henholdsvis 15 og 
42 % lavere energiinntak enn referanseverdiene for friske barn og unge på samme 
alder. Sistnevnte deltaker hadde et noe lavt inntak vitamin D og jern. Den andre 
deltakeren tok kosttilskudd, og inntaket av vitaminer og mineraler var rikelig med 
unntak av kalsium som var lavt. Det var en signifikant forskjell mellom energiinntaket 
til deltakerne med DMD og de norske referanseverdiene for energiinntak for friske 
barn og unge av samme alder. Deltakerne med DMD hadde i gjennomsnitt 34 % lavere 
energiinntak enn referanseverdiene. Inntaket av vitamin D og kalsium var noe lavt.  
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1. INNLEDNING 
1.1 Bakgrunn for studien 
Det finnes i dag skandinaviske referanseprogram for både spinal muskelatrofi (SMA) 
[2] og Duchenne muskedystrofi (DMD) [1]. Disse er laget i samarbeid mellom 
eksperter i de skandinaviske landene Norge, Sverige og Danmark for å skape et felles 
grunnlag for diagnostisering og anbefalinger for behandling av disse sykdommene.    
I det skandinaviske referanseprogrammet for DMD finnes det et eget kapittel om 
ernæring, og her fremheves ernæringens betydning i behandling av sykdommen. I det 
skandinaviske referanseprogrammet for SMA finnes det imidlertid foreløpig ikke noe 
egen del om ernæring. Det finnes lite informasjon om energi-, og næringsinntak, samt 
hvilemetabolisme hos barn og ungdom med spinal muskelatrofi.   
Både SMA og DMD er alvorlige nevromuskulære sykdommer. Det vil være 
interessant å se på hvilemetabolisme og næringsinntak hos en gruppe barn og ungdom 
med SMA og en tilsvarende gruppe med DMD. Det bør også være viktig å kunne 
sammenholde resultater for gruppen med DMD med hva som tidligere er gjort.     
1.2 Spinal Muskelatrofi 
Spinal muskelatrofi er en arvelig, nevrologisk sykdom som rammer ryggmargens 
motoriske forhornsceller og gir svakhet av tverrstripet muskulatur. 
Innsidens av SMA ligger på mellom 1 av 6000 til 1 av 10 000 levende fødsler verden 
over. Dette er den nest vanligste sykdom som sees i pediatriske nevromuskulære 
klinikker etter Duchenne muskeldystrofi. Både gutter og jenter kan få sykdommen. 
Sykdommen arves autosomalt recessivt [6]. Autosomalt betyr at genet er knyttet til ett 
av de 22 kromosomparene som er de samme hos kvinner og menn. Autosomalt 
recessivt vil si at begge foreldre oftest er bærere av arveanlegget uten selv å være 
syke. Det er 25 % risiko for at barn av to bærere skal få sykdommen, 25 % sjanse for 
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at barnet blir frisk og ikke er bærer, og 50 % sjanse for at barnet blir frisk men er bærer 
av sykdomsgenet (se figur 1). 
Figur 1: Forklaring av autosomalt recessivt arvemønster ved spinal muskelatrofi. Både mor og far 
må bære en kopi av genet for spinal muskelatrofi for at deres barn skal arve sykdommen. Hvert 
barn har en 25 % sjanse for å få sykdommen og en 50 % sjanse for å være bærer av genet. 
 
U.S. National Library of Medicine, www.nlm.nih.gov 
SMA skyldes mutasjoner i survival motor neuron 1 (SMN1) - genet på kromosom nr 
5. Friske SMN1 gen gir instruksjoner til å lage et protein kalt survival motor neuron 
(SMN). Dette proteinet et spesielt viktig for overlevelsen av spesialiserte nerveceller 
som kalles motorneuroner og som finnes i ryggmargen og hjernestammen. Friske 
motorneuroner er kritisk viktige da de kontrollerer muskelbevegelse. Mutasjoner i 
SMN1 genet fører derfor til redusert mengde SMN protein. Uten dette proteinet vil 
motorneuronene dø og nerveimpulser kan ikke passere mellom hjernen og muskler. 
Som et resultat av dette vil enkelte muskler ikke kunne utføre sine normale funksjoner 
som vil føre til muskelsvakhet og muskelsvinn (muskelatrofi) grunnet manglende 
stimulering [10]. 
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Avhengig av hvor alvorlig sykdommen rammer vil muskelsvekkelsen være synlig fra 
fødselen av eller starte senere. Selv om alder ikke alltid er et pålitelig kriterium, er det 
en korrelasjon mellom alder av frambrudd og alvorlighetsgrad. Sykdommen defineres 
derfor i tre grupper etter oppstart og alvorlighetsgrad;  
• Type I. Werdnig-Hoffmanns sykdom. Barnet kan bare ligge og må ha støtte for 
å sitte. Sykdomstegnene starter før ½ års alder. De fleste av disse barna dør før 
de fyller 2 år i respirasjonsinsuffisiens om de ikke behandles med 
pustehjelpemidler. 
• Type II. Den intermediære formen av SMA. Barna lærer seg å sitte uten støtte, 
men kan ikke stå eller gå uten støtte. Starter oftest mellom 6 og 18 måneders 
alder.  
• Type III. Kugelberg-Welanders sykdom. Barnet kan eller har kunnet gå uten 
støtte.  
Symptomene kan for alle tre gruppene enten komme plutselig eller smygende. Kraft i 
nedre ekstremiteter tapes raskere enn øvre ekstremiteter, og kraft i proksimal 
muskulatur tapes i større grad enn distal muskulatur [10]. 
Denne oppgaven vil kun ta for seg barn og ungdom med SMA type II. Som tidligere 
nevnt utvikler disse barna seg ofte normalt de første 6 månedene av sitt liv og utvikler 
som regel evnen til å sitte oppreist uten støtte. Barnet kan imidlertid ikke bære mye 
vekt på bena, og kan derfor ikke stå eller gå uten støtte. Armstyrken kan være 
forholdsvis god, i alle fall tidlig i forløpet. 
Pasientene med den intermediære formen av SMA lever gjerne utover tenårene og ut i 
voksen alder. Muskelstyrken holder seg ofte nokså statisk.[6]. Alle barn med den 
intermediære formen av SMA er permanente rullestolbrukere.  
Den viktigste faktoren for å bestemme prognosen for sykdommen med henhold til 
livslengde er respirasjonsfunksjonen. Pasientene med intermediær form av SMA 
utvikler kontrakturer (stive ledd) og deformasjoner, og en alvorlig komplikasjon er 
utvikling av skoliose (ryggskjevhet) som kan være raskt progressiv og ha en markert 
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negativ effekt på respirasjonsfunksjonen. Ryggsøylen vil også kunne vri seg som en 
komplikasjon av skoliose, noe som kan føre til at brystkassen blir asymmetrisk og 
trang. En skjev og trang brystkasse vil hindre lungenes pustefunksjon og bidra til 
nedsatt åndedrettsfunksjon. I tillegg til dette vil muskelsvakhet i respirasjonsmuskler 
resultere i lungesykdommer som forårsaker hypoventilasjon og svak hostekraft [6] 
Hjertemuskulaturen rammes ikke ved SMA og EKG er vanligvis normal. Personer 
rammet av denne sykdommen har normal intellekt, eller muligens et noe høyere 
intelligensnivå enn gjennomsnittet for sin aldersgruppe [52]. Barna er ofte tidlige til å 
snakke og kan ofte lage lange setninger i en alder av 2 år. 
Dessverre finnes det foreløpig ingen kausal medisinsk behandling av 
muskelsvekkelsen ved spinal muskelatrofi. Behandlingen er derfor symptomatisk og 
rettet mot å forhindre komplikasjoner og å ta hånd om disse når de dukker opp [12]. 
Ettersom alvorlighetsgraden varierer må behandlingen tilpasses den enkelte avhengig 
av alder og klinisk alvorlighetsgrad.  
1.3 Duchenne Muskeldystrofi 
Muskeldystrofier er en fellesbetegnelse på arvelige sykdommer som rammer 
tverrstripet muskulatur. Sykdommene kjennetegnes ved forstyrret utvikling og 
fremadskridende ødeleggelse av muskelcellene, slik at muskelkraften svekkes over tid 
[14]. 
Duchenne muskeldystrofi (DMD) den vanligste av muskeldystrofiene i barneårene. 
Sykdommen er karakterisert ved progressiv nedbrytning av skjelettmuskelfiber fordi 
proteinet dystrofin i muskelcellene ikke er intakt.   
DMD er en genetisk sykdom som arves x-bundet recessivt. Ved x-bundet recessiv 
arvegang sitter genfeilen på x-kromosomet, det vil si det ene av de to kromosomene 
som bestemmer barnets kjønn. Bare mannlige familiemedlemmer vil bli rammet, mens 
kvinnene vil være bærere av genet. Det viser seg imidlertid at omtrent 1/3 av guttene 
som rammes av sykdommen har nyoppstått mutasjon i genet. Det er 50 % sjanse for at 
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et guttebarn av en bærer skal få sykdommen og 50 % sjanse for å ikke få den. Hver 
datter av en bærer vil ha 50 % sjanse for selv å bli bærer og 50 % sjanse for å ikke bli 
bærer av sykdomsgenet (se figur 2) [6].  
Figur 2: Forklaring av x-bundet recessivt arvemønster ved Duchenne muskeldystrofi (DMD). 
Guttebarn arver en av morens to x-kromosomer og farens y-kromosom. Kvinner som bærer DMD - 
genet har en 50 % sjanse for å videreføre dette til sine guttebarn. Sønner av kvinner som er bærere 
har 50 % sjanse for å få sykdommen, mens døtre har en 50 % sjanse for å bli bærere av genet. 
 
U.S. National Library of Medicine, www.nlm.nih.gov 
Innsidens av DMD er estimert til å ligge på omtrentlig 1 av 3500 guttefødsler verden 
over. Det totale antall personer med DMD i Skandinavia er ukjent, men prevalensen 
beregnes til å være ca 30 per million innbyggere [1].  
DMD forårsakes som nevnt av en feil i et meget viktig protein i muskelfiberen som 
kalles dystrofin. Dette proteinet befinner seg like innenfor celleveggen på 
muskelcellene. Dystrofin spiller en svært viktig rolle som en strukturell del av et større 
kompleks knyttet til muskelfibermembranen, og gir mekanisk støtte og fleksibilitet til 
sarcolemma. Uten normalt dystrofin vil muskelmembranen være svært utsatt for skade. 
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Det oppstår nekrose av muskelceller og muskelfiber erstattes av bindevev. Svakhet og 
atrofi av muskler skjer når graden av degenerering overgår regenerering. [6, 10] 
Symptomene viser seg tidlig, gjerne mellom ett og fire år, eventuelt ved litt forsinket 
gangstart og dessuten dårlig eller manglende utvikling av løpe- og hoppeferdigheter. 
Gangevnen opphører oftest mellom 7 og 12 års alderen. Alle guttene med DMD blir 
med tiden avhengig av rullestol [10]. Ortopediske hjelpemidler og steroidbehandling 
kan forlenge gangperioden med kanskje opptil et par år. Etter at gangen har opphørt 
utvikles det ofte kontakturer og skoliose. Mot slutten av tenårene vil guttene ofte 
trenge ventilasjonsstøtte da respirasjonsmusklene svekkes. Etter hvert kan det også 
komme symptomer på en svekket hjertemuskulatur. Både respirasjonssvikt og 
hjerteproblemer kan nå i mange tilfeller behandles effektivt og gjennomsnittlig 
livslengde har økt betraktelig. 
Det finnes enda ikke noen kausal behandling av DMD. Genterapi utforskes nå på 
eksperimentell basis, men det finnes foreløpig ikke som etablert behandling. 
Glukokortikoider (GK) har vist seg å bremse progresjonen av sykdommen og ha en 
positiv effekt på muskelstyrke og dermed motorisk funksjon [3, 29]. Vi vet at 
langvarig bruk av GK kan forårsake osteoporose [8] men det har også blitt rapportert 
at barn med DMD både med og uten behandling med glukokortikoider har en markert 
reduksjon i beinmineraltetthet, økt beinomsetting, hypokalsuremi og lave nivåer av 25-
hydrokxyvitamin D i blodet (25(OH) D) nivåer [4, 4].   
1.4 ANTROPOMETRI  
Antropometriske målinger kan sammen med andre forhold gi en indikasjon på et barn 
eller ungdoms ernæringsstatus. I Norge er det utarbeidet egne percentilskjemaer for 
vekt for høyde og høyde for alder (vedlegg 10 – 13) som kan benyttes for å vurdere et 
barns vekstutvikling [30]. Percentiler angir variasjon i en populasjon, dvs. hvor stor 
andel av populasjonen som ligger innenfor angitte nivåer for de ulike kroppsmålene og 
er basert på friske barn og unge. Normalområdet ligger mellom 2,5 og 97,5 
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percentilen. Dette tilsvarer omtrentlig pluss/minus 2 standardavvik (SD = avvik fra 
middelverdi) som omfatter 95 % av barna som er undersøkt.  
Et barn eller ungdom som har en høyde under 2,5-percentilen i forhold til sin alder vil 
bli betegnet som kortvokst. Et barn eller ungdom med vekt under 2,5-percentilen eller 
over 97,5-percentilen i forhold til sin høyde vil bli betegnet som henholdsvis 
undervektig eller overvektig. 
Vi vet at hemmet lengdevekst, samt under- og overvekt kan forekomme hos 
funksjonshemmede barn [19, 20].  
SMA OG ANTROPOMETRI 
Til vår viten finnes det lite litteratur som spesifikt adresserer forventet 
kroppssammensetning og vekst, eller typiske antropometriske mål hos barn og 
ungdom med SMA. Vi forutsetter imidlertid at bruk av kroppsmasse indeks (KMI), 
som defineres som vekt (kg) delt på høyden i kvadrat (meter), ikke er ideelt for 
personer med SMA da denne indeksen ikke tar hensyn til redusert muskelmasse [31]. 
Barn med SMA kan ha en akseptabel fettmasse, men kan bli betraktet som 
undervektige på vekt/høyde kriteria grunnet redusert fettfri kroppsmasse.  
Enkelte undersøkelser har dokumentert at barn og ungdom med SMA type II er i risiko 
for hemmet lengdevekst, samt under- og overvekt ut fra tilsvarende percentiler for vekt 
og høyde for friske barn og unge. [35, 53]. 
DMD OG ANTROPOMETRI:  
Hemmet lengdevekst kan også observeres blant gutter med DMD [11, 36, 44]. Lengde 
er ofte normal ved fødsel, men i løpet av de første leveårene kan det observeres 
gradvis avflatende høydeutvikling av vekstkurver for lengde. Det er forsøkt med ulike 
forklaringer på dette fenomenet, som mangel på veksthormon, redusert fysisk aktivitet 
samt unormal respons fra dystrofiske muskler på endogent veksthormon, men man vet 
ikke den eksakte grunnen [36]. 
En stor andel av prepubertale gutter med DMD er overvektige. En studie viste at hele 
44 - 54 % av disse barna er overvektige innen de fyller 13 år [23]. Hos gutter med 
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DMD kan dette blant annet skyldes at pasientene har en redusert evne til å bevege seg 
og forbrenner derfor mindre, de kan ha en redusert hvilemetabolisme grunnet tap av 
muskelmasse, og de kan ha økt appetitt som kan skyldes bruk av enkelte 
medikamenter, f. eks steroider. Overvekten inntreffer ofte samtidig som bruk av 
rullestol blir aktuelt [54]. 
Studier viser også at det kan inntre en vektstagnasjon senere i tenårene [55], og at 
underernæring utvikler seg til å bli et problem hos omtrentlig halvparten av guttene 
med DMD innen de fyller 18 år. Den resterende halvparten viser seg å være 
normalvektige. [54, 54, 56]. Under/feilernæringen kan skyldes flere faktorer som 
nedsatt pustefunksjon som fører til åndenød og tretthet ved måltider, nedsatt appetitt 
og vanskeligheter med å spise uten hjelp [55]. Det har også vist seg at undervekten kan 
skyldes hyperkatabolisme [38]. 
En studie fra 1988 utformet en ny type vekstkurve (vekt for alder) for gutter med 
DMD for å lettere kunne finne idealvekt. Dette percentilskjemaet var ment for å finne 
ideell kroppsvekt, fri fra overflødig fett, spesifikt for gutter med Duchenne 
muskeldystrofi. Percentilskjemaer for vekst og utvikling hos friske barn tar ikke 
hensyn til det progressive tapet av muskelmasse som rammer barn med DMD. Et barn 
med utartet muskeltap vil se kunne se kaketisk ut uten det overflødige fettet til å fylle 
ut konturene av kroppen. Denne vekstkurven baserer seg på observasjoner om at gutter 
med DMD har et omtrentlig 4 % muskeltap per år, og det er ut ifra dette kalkulert 
ideelle percentiler som tar hensyn til det progressive muskeltapet. Dette skjemaet 
baserer seg på 10-, 50- og 90- percentiler for ideell vekt [17]. I det skandinaviske 
referanseprogrammet for Duchenne muskeldystrofi nevnes denne kurven som et 
hjelpemiddel for å måle under- eller overvekt hos gutter med DMD [1] 
1.5 HVILEMETABOLISME  
Det kreves energi for å opprettholde kroppens ulike funksjoner som eksempelvis 
respirasjon, sirkulasjon, fordøyelse, gjennomføring av fysisk arbeid, vedlikehold, samt 
opprettholdelse av kroppens kjernetemperatur. Hvilemetabolisme (REE) defineres som 
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den mengden energi som kreves for å opprettholde en energibalanse i hvile. 
Muskulatur står for omtrentlig 22 % av hvilemetabolismen hos friske mennesker [15]. 
REE bestemmes blant annet av kroppssammensetning og mengde metabolsk aktiv 
fettfri masse (FFM). Grunnet den reduserte muskelmassen hos personer med 
nevromuskulær sykdom [18] kan det tenkes at disse har en redusert REE.  
Indirekte kalorimetri er en måte å beregne REE ut fra målinger av O2-forbruk og CO2-
produksjon i kroppen. Metoden baserer seg på at når alle de energigivende 
næringsstoffene forbrennes i kroppen brukes oksygen, og karbondioksid produseres i 
proporsjon med varme produsert. Derfor kan kroppens metabolisme kalkuleres med 
høy grad av nøyaktighet ut fra graden av oksygenutnyttelse. Ved indirekte kalorimetri 
- målinger inhalerer personen luft med en konstant sammensetning. Forandringer i 
prosent av oksygen og karbondioksid i den ekspirerte luften sammenlignet med 
prosenter i den inspirerte luften reflekterer den pågående metabolismen. Analyser av 
volumet av luft pustet inn i løpet av et spesifikt tidsrom og analyser av luft pustet ut i 
det samme tidsrommet gir mulighet for å måle oksygeninntak og derfor energiforbruk 
[13].  
basert på at når mat oksideres i kroppen brukes oksygen, og karbondioksid produseres 
i proporsjon med varme produsert. Indirekte kalorimetri bygger på 
SMA OG HVILEMETABOLISME: 
Det finnes lite informasjon om hvilemetabolisme til barn og ungdom med SMA, og 
om denne i gjennomsnitt ligger høyere eller lavere enn hvilemetabolismen hos friske 
barn og ungdom.  
DMD OG HVILEMETABOLISME: 
I motsetning til SMA har det blitt gjennomført flere undersøkelser som tar for seg 
DMD og hvilemetabolisme. Resultatene har imidlertid vist seg å variere fra studie til 
studie.   
I en undersøkelse av 13 gutter i aldersgruppen 9 til 13 år med DMD fant Hankard og 
medarbeidere at guttene som ikke var overvektige hadde en 13 % lavere REE enn 
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friske kontroller av samme alder [23]. I en annen undersøkelse fant Hankard 10 % 
redusert REE hos barn som hadde DMD og med 75 % redusert muskelmasse [22]  
Andre undersøkelser har vist at det ikke er noen signifikant forskjell på REE hos gutter 
med DMD og friske kontroller [45, 56]. 
I en undersøkelse av 310 gutter med DMD i alderen 11 til 29 år fant Okada og 
medarbeidere at basalmetabolismen (BMR) til guttene med DMD lå 20 – 30 % høyere 
enn kontrollgruppen. BMR var høyest hos de eldste guttene som var i 20-årene [38]. 
1.6 KOSTHOLD 
Inntak av energi og næringsstoffer vurderes ofte i forhold til anbefalinger for 
gjennomsnittlig inntak for friske barn og ungdom. Anbefalingene for inntak av 
næringsstoffer tar sikte på å gi retningslinjer for ernæringsmessig sammensetning av et 
kosthold som danner grunnlag for generelt god helse og gjelder primært for grupper av 
friske mennesker. Anbefalingene gjelder i prinsipp for gjennomsnittskosten i en lengre 
periode, dvs. en uke eller mer [48]. For personer med spesielle behov må kostens 
sammensetning tilpasses i forhold til den enkelte og de spesielle krav som foreligger. 
Et inntak av næringsstoffer under anbefalingene trenger derfor ikke nødvendigvis bety 
at det er inadekvat for barn og ungdom med fysiske handikap. Risikoen for å utvikle 
en mangel for et eller flere næringsstoffer øker imidlertid ved lavt inntak over lengre 
tid. 
Ulike somatiske tilstander kan muligens føre til et senket eller et forhøyet energi- og 
næringsbehov hos barn og ungdom med funksjonshemninger.  
SMA OG KOSTHOLD 
Det finnes lite informasjon om kostholdet til barn og unge med SMA. Foreløpig 
foreligger det ikke noen klare holdepunkter for at denne pasientgruppen skal ha et 
høyere eller lavere inntak av spesifikke næringsstoffer som proteiner, fett eller utvalgte 
vitaminer og mineraler enn norske anbefalinger. I det nordiske referanseprogrammet 
har kosthold/ernæring som nevnt foreløpig ikke fått noe eget kapittel [2]. Fram til mer 
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data foreligger er det rimelig å la næringsinntaket følge de daglige anbefalingene for 
sin aldersgruppe.  
En undersøkelse fra 2004 viste at det var en tendens til nedsatt beinmineraltetthet ved 
økende alder blant personer med SMA, noe som kan føre til økt hyppighet av frakturer 
[29]. Viktigheten av tilstrekkelig inntak av vitamin D og kalsium bør derfor 
vektlegges. 
I 1995 ble ”The International Standard of Care Committee for Spinal Muscular 
Atrophy” grunnlagt i USA med et mål om å etablere praktiske retningslinjer for klinisk 
pleie hos denne pasientgruppen. Et av hovedtemaene tok for seg gastrointestinale og 
ernæringsmessige problemstillinger for personer med SMA. Her ble viktigheten av 
adekvat ernæring og supplementering vektlagt sterkt da barn med SMA type II kan ha 
vanskeligheter med å vokse til sitt potensial. Det ble foreslått at måltidsstørrelse, 
måltidshyppighet, variasjon og til tider sondeernæring bør vurderes av 
ernæringsfysiolog [53]. 
To undersøkelser fant at pasienter med SMA med muskelmasse under 10 % står i fare 
for å utvikle hypoglykemi under faste over henholdsvis 12 timer [7] og 23 timer [39] 
grunnet lav muskelmasse. Dette forklares ved at i postabsorptiv fase vil 
energiproduksjonen hos mennesker komme fra karbohydrater lagret som glykogen i 
lever og skjelettmuskulatur samt triacylglycerol i fettvev. I fastetilstander vil en tredje 
energikilde bidra til energiproduksjonen, nemlig aminosyrer fra nedbrytning av 
protein. Fordi skjelettmuskulatur har et høyt innhold av proteiner og står for 30 til 45 
% av kroppsvekten i friske personer, er musklene det organet som bidrar mest til 
glukose fra aminosyrer i faste. Personer med kraftig redusert muskelmasse vil ha 
nedsatt gluconeogenese og derfor raskere utvikle hypoglykemi [39].  
DMD OG KOSTHOLD: 
Som tidligere beskrevet kan overvekt være et stort problem blant barn og unge med 
DMD, og at overvekten kan henge sammen med flere faktorer som høyt energiinntak, 
medikamenter, lav fysisk aktivitet og muligens redusert REE. Hos andre kan altså 
undervekt være et problem. For å finne en forklaring på vekttap og undervekt blant 
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eldre gutter med DMD ble det i 1992 foretatt en undersøkelse av energi- og 
proteininntak [38]. Det viste seg at guttene med DMD hadde et relativt høyt inntak av 
energi og protein sett per kg kroppsvekt. Guttene med DMD hadde imidlertid en 20 - 
30 % høyere hvilemetabolisme enn kontrollgruppen, og det ble derfor konkludert med 
at undervekten som sees hos eldre gutter med DMD skyldes et økt behov grunnet høy 
forbrenning [38]. Andre fant altså ikke økt hvilemetabolisme ved DMD. 
Det finnes i litteraturen ingen referanseverdier for energi- og næringsinntak for 
personer med DMD. Det skandinaviske referanseprogram for DMD har likevel 
foreslått retningslinjer for dette. De forslår 75 – 80 % av daglig anbefalt inntak for 
friske barn av samme alder ved overvekt, 90 – 100 % ved normalvekt og 125 % ved 
undervekt [1].  
Som tidligere nevnt kan osteoporose være et problem for personer med DMD, ikke 
minst de som går på steroidbehandling. Et adekvat inntak av kalsium og vitamin D bør 
derfor vektlegges som en måte å redusere den negative effekten GK har på skjelettet 
[8]. 
1.7 SPISEPROBLEMER 
Spiseproblemer er vanlig ved SMA og DMD. Blant barn og unge med SMA kan disse 
problemene dukke opp tidlig i livet [53] mens det ved DMD er hyppigst etter det første 
tiåret [41].  
Ved SMA er det rapportert problemer med begrenset åpning av munn og 
vanskeligheter med å få maten til munnen på egen hånd. Barna kan oppleve problemer 
som eksempelvis svak bitestyrke og begrenset tungebevegelse, samt økende svakhet i 
tyggemusklene. Dette kan føre til redusert spiseeffektivitet, forlengede måltider og 
utmattethet, noe som igjen kan føre til et utilstrekkelig næringsinntak. Det kan også 
være risiko for aspirasjon under svelgefasen [53]. 
Ved DMD er det rapportert om vanskelighet meg tygging og at maten setter seg fast i 
halsen, noe som viser seg å forverres med økende alder. Dette kan forklares med 
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økende svakhet i de musklene som brukes ved tygging og svelging. Det er også vanlig 
at personer med DMD endrer sitt kosthold etter hvert som sykdommen utvikler seg. 
Myk mat foretrekkes etter hvert fremfor hard eller seig mat. Barn med DMD blir også 
ofte raskere sliten enn friske barn og bruker derfor ofte lang tid på å spise små 
mengder mat [41]. 
Det er ikke uvanlig at personer med SMA og DMD opplever gastrointestinale 
problemer som obstipasjon, oppblåsthet, forsinket gastrisk tømming og gastroøsofagal 
refluks. Dette kan skyldes skoliose, unormal gastrointestinal motilitet, lavt inntak av 
fiber, lavt væskeinntak eller lav muskeltonus i abdomen. Barn med gastro-øsofagale 
problemer kan assosiere spising med noe smertefullt og utvikle aversjon mot mat [41, 
53].  
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2. MÅL OG PROBLEMSTILLINGER 
2.1 Formål 
Hovedformålene med undersøkelsen var følgende: 
• Kartlegge og vurdere hvilemetabolisme til en gruppe barn/ungdom med spinal 
muskelatrofi og en gruppe barn/ungdom med Duchenne muskeldystrofi, og 
sammenligne resultatene med forventet hvilemetabolisme for friske barn og 
ungdom av samme kjønn, alder, høyde og vekt beregnet ved hjelp av Harris-
Benedict formel.  
• Kartlegge og vurdere energi- og næringsinntaket til en gruppe barn/ungdom 
med spinal muskelatrofi og en gruppe barn/ungdom med Duchenne 
muskeldystrofi, og sammenligne dette med de norske referanseverdiene for 
energi og de norske anbefalingene for næringsstoffer for friske barn og ungdom 
av samme kjønn og lik alder.  
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2.2 Problemstillinger 
Følgende problemstillinger lå til grunn for arbeidet: 
• Har barn og ungdom med spinal muskelatrofi og Duchenne muskeldystrofi 
høyere eller lavere hvilemetabolisme enn beregnende verdier for friske barn og 
ungdom? 
• Har barn og ungdom med spinal muskelatrofi og Duchenne muskeldystrofi et 
inntak av energi og næringsstoffer som er i samsvar med referanseverdiene og 
anbefalingene for friske barn og unge?  
• Delmål: 
o Hvordan er vekten og høyden til deltakerne med spinal muskelatrofi og 
Duchenne muskeldystrofi sett ut fra de norske vekstpercentilskjemaene 
for friske barn og ungdom på samme alder? 
o Er det en sammenheng mellom hvilemetabolismen og vekt? 
o Er det en sammenheng mellom hvilemetabolisme og alder? 
o Er det forskjell i hvilemetabolismen til deltakerne med Duchenne 
muskeldystrofi som er avhengig av rullestol og de som er gående? 
o Er det forskjell i hvilemetabolismen til deltakerne med Duchenne 
muskeldystrofi som får steroidbehandling og de som ikke får 
steroidbehandling? 
o Hvordan er energiinntaket til deltakerne? 
o Hvordan er inntaket av vitamin D, kalsium og jern blant deltakerne? 
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3. MATERIALE OG METODE 
3.1 UTVALGET 
Barn og ungdom med spinal muskelatrofi eller Duchenne muskeldystrofi som 
skulle innlegges for kontroll ved barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF i 
løpet av månedene september 2007 til og med februar 2008 ble vurdert til 
deltakelse i studien.  
Figur 3: Beskrivelse av inklusjons- og eksklusjonskriterier for deltakelse i denne undersøkelsen. 
INKLUSJONSKRITERIER 
Gruppe Spinal muskelatrofi type 
II 
Duchenne muskeldystrofi 
Alder 1 – 18 år pr. den dagen de måler hvilemetabolismen. Født 
tidligst 01. september 1990, senest 28. februar 2007. 
Henvisning Innleggelse for kontroll over natt ved barnenevrologisk 
seksjon i løpet av månedene september 2007 til og med 
februar 2008.  
EKSKLUSJONSKRITERIER 
Andre sykdommer Må ikke ha feber eller infeksjon  
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3.2 DESIGN 
• Aktuelle barn og ungdom og deres foresatte fikk tilsendt invitasjon med 
informasjon og svarslipp til undersøkelsen  
• Barn over 12 år fikk tilsendt eget informasjonsskriv med svarslipp. 
• Svarslipper ble returnert dersom de ønsket å delta. 
• Deltakerne fikk tildelt time hos masterstudent i klinisk ernæring, Mari Arnøy 
Slåttholm (M.A.S) til kvelden ved innleggelse og neste morgen før frokost. 
• Antropometriske målinger (vekt og høyde) ble utført av sykepleiere på 
barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF ved innleggelse. 
• Kostintervju ble gjennomført av M.A.S på Rikshospitalet HF enten om kvelden 
ved innleggelse eller morgenen etter.  
• Deltakerne fikk veiledning i gjennomføring av kostdagbok og billedhefte med 
porsjonsstørrelser. Disse ble levert ut i ferdig frankerte konvolutter. 
• Hvilemetabolisme ble målt om morgenen før frokost. 
• Kostregistreringene ble kodet og næringsberegnet.  
• Deltakere fikk tilbakemelding på eget kosthold og sammendrag av oppgaven pr. 
brev  
3.3 METODE 
Rekruttering av deltakere foregikk høsten 2007 og tidlig vår 2008. Pasienter med 
innleggelsesdato ved barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF i tidsrommet 
september 2007 til jul og fra 1. januar til slutten av februar 2008 ble vurdert for 
inklusjon. 
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3.3.1 Samtykke 
Returnering av svarslipp fra informasjonsskjemaene ble sett på som samtykke for å 
delta i studien. Hovedinformasjonsskjemat beskrev studien, formålet med denne og 
hva deltakelse vil innebære for den enkelte deltaker (vedlegg 1). Informasjonsbrevet 
inneholdt svarslipp der foresatte skulle gi sitt skriftlige, informerte samtykke. Barn 
over 12 fikk i tillegg et eget og enklere informasjonsskriv med mulighet for selv å 
underskrive (vedlegg 2). Ferdig adressert og frankert svarkonvolutt ble vedlagt. De 
som ønsket å delta fikk time for undersøkelsene under oppholdet på barnenevrologisk 
seksjon.  
3.3.2 Antropometriske mål 
Sykepleiere på barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF foretok målinger av vekt 
og høyde ved innleggelse av pasientene. Høyde ble målt uten sko til den nærmeste 0,5 
cm. De som kunne stå selv ble målt ved hjelp av et fastmontert stadiometer med 
glidende hodeplate. De som ikke kunne stå selv ble målt liggende med hodet mot en 
plate og ved hjelp av målebånd. Om deltakerne hadde kontrakturer eller skoliose ble 
målbåndet trukket fra ledd til ledd. 
Vekt ble målt til den nærmeste 0,1 kg. Deltakerne ble veid i undertøy med en kalibrert 
elektronisk vekt.  
Høyde-for-alder og vekt- for-høyde ble vurdert ut fra de norske vekstpercentilene for 
friske barn [30] (vedlegg 10-13). Deltakerne med DMD ble i tillegg vurdert ut fra 
vekstkurvene for gutter med DMD [17] (vedlegg 14). 
3.3.3 Indirekte kalorimetri  
Deltakerne i denne undersøkelsen fikk foretatt måling av hvilemetabolisme på Enhet 
for klinisk ernæring, Medisinsk avdeling, Rikshospitalet HF. Målingene ble utført av 
M.A.S. For å måle hvilemetabolismen ble det benyttet åpen-omkrets indirekte 
kalorimetri utført ved bruk av en respiratorisk metabolsk maskin; V-max 29n Sensor 
Medics. Dette er en maskin som måler oksygenforbruk mot karbondioksid produksjon 
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og beregner så hvilemetabolisme. Før hver test ble kalorimeteret kalibrert ved bruk av 
en referanse gassblanding (96 % oksygen og 4 % karbondioksid). Måling på 
pasientene ble foretatt om morgenen etter 12-timers faste. Hvilemetabolismen ble målt 
i et stille rom med behagelig temperatur (22 – 25 grader Celsius) med pasientene 
hvilende komfortabelt i en lenestol eller i sin egen rullestol. En gjennomsiktig ventilert 
maske av pleksiglass ble plassert over pasientenes hode for å samle 
respirasjonsgassene. Målingene ble tatt med ett minutts intervaller i et minimum av 20 
minutter. Varmeproduksjon ble også kalkulert gjennom målinger av 
respirasjonsgassutveksling, dvs. VO2 og VCO2 produksjon. VO2 og VCO2 verdier ble 
konvertert til energiforbruk, uttrykt som kcal/dag og omregnet manuelt til MJ/dag (1 
kcal = 4,1855 J).  
Beregnet hvilemetabolisme 
Det finnes ulike formler for å regne ut hvilemetabolisme (REE). I denne undersøkelsen 
ble Harris-Benedict formel brukt. Denne formelen benytter seg av kjønn, alder, høyde 
og vekt til å estimere REE hos friske mennesker. 
Gutter (kcal/24 timer) = 66.5 + (13.75 x vekt i kg) + (5.003 x høyde i cm) – (6.775 x alder i år) 
Jenter (kcal/24 timer) = 655.1 + (9.563 x vekt i kg) + (1.85 x høyde i cm) – (4.676 x alder i år)  
[49]. I denne undersøkelsen ble det ved hjelp av formelen beregnet REE for hver 
deltaker til bruk som sammenligningsgrunnlag for målt REE. Kcal/24 timer ble 
omregnet til MJ/24 timer.  
3.3.4 Kostholdet 
Kostregistrering 
Deltakerne ble bedt om å gjennomføre en 3-dagers kostregistrering og fikk muntlig 
veiledning i hvordan dette skulle gjennomføres. Det ble benyttet en prekodet 
kostdagbok for hver dag (vedlegg 4). Kostdagboken er designet for å registrere et 
vanlig norsk kosthold blant barn og ungdom, og skal gi god informasjon om 
matinntaket i registreringsperioden. Kostdagboken er på 18 sider og består av lister 
over mat- og drikkevarer som er delt inn i grupper. For hver matvare/drikke er det 
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oppgitt en enhet (drikke er eksempelvis oppgitt i antall glass). De mest spiste 
matvarene er å finne i kostdagboken, og etter hver matvaregruppe finnes det et åpent 
felt der matvarer som ikke er oppført skal beskrives så nøyaktig som mulig. I 
kostdagboken er dagen inndelt i 5 tidssoner, hver av dem på 4 timer (unntatt en femte 
som går fra kl 22 til 06) For hver inntatt mat- eller drikkevare noterer deltakeren 
mengde etter angitte mål i de aktuelle tidsrommene. Til kostdagboken følger det med 
et bildehefte med porsjonsstørrelser (vedlegg 5). Bildeheftet inneholder bilder av 
forskjellige glass og brødtykkelser, og viser fire ulike porsjonsstørrelser for 12 
retter/matvarer. Deltakerne fikk også med seg et hjelpeark som kunne benyttes inntil 
videre dersom kostdagboken ikke var tilgjengelig. Registreringen skulle ta for seg to 
ukedager og en helgedag.  
Ferdig adressert og frankert konvolutt ble gitt til deltakerne slik at dagboken kunne 
sendes til M.A.S etter utfylling.  
Semistrukturert kostholdsintervju med vekt på kartlegging av 
næringsinntak og aktuelle forhold rundt spising og ernæring. 
M.A.S intervjuet deltakerne og foresatte om ernæringsrelaterte spørsmål (vedlegg 3). 
Kostintervjuet ble satt sammen etter en modell utformet av Elisabeth Rudjord 
Hillesund [26]. Tillatelse for bruk av denne ble gitt per e-mail. Deltagerne ble spurt om 
forhold til mat og måltider, deres ferdigheter til å tygge, svelge, innta mat selv, 
måltidvarighet og antall måltider i døgnet. Det ble også spurt om bruk av eventuelle 
tilskudd. Det ble registrert om deltakeren tidligere hadde vært i kontakt med klinisk 
ernæringsfysiolog, om det var andre sykdommer inne i bildet og ved DMD om 
deltakeren gikk på steroidbehandling. Intervjuene foregikk på barnenevrologisk 
seksjon på Rikshospitalet HF. 
3.3.5 Tilbakemelding til deltakerne 
Alle deltakerne fikk tilbakemelding på kostregistreringen. Disse bestod av en oversikt 
over barnets eller ungdommens inntak av energi og enkelte mikro- og 
makronæringsstoffer fra kosten, samt de norske anbefalingene for disse. Det ble også 
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gitt anbefalinger i forhold til et sunt kosthold (vedlegg 16). Deltakerne fikk i tillegg 
mulighet til å ta kontakt med M.A.S dersom de hadde ytterligere spørsmål.                
3.4 DATABERABEIDING  
3.4.1 Bearbeidelse av energi- og næringsstoffdata 
De ferdige dagbøkene ble skannet og lest inn i Teleform 6.0, og matvarene deltakerne 
hadde skrevet på de åpne linjene ble kodet og inkludert i datafilen. Inntak av energi og 
næringsstoffer ble beregnet med kostberegningssystemet KBS ved Institutt for 
ernæringsforskning, UiO.  
Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet 
2005” opererer med referanseverdier for energiinntak i aldersgruppene 2 -5 år, 6 -9 år, 
gutter og jenter 10 -13 år og gutter og jenter 14 – 17 år. Denne aldersinndelingen 
brukes også ved anbefalt inntak av vitaminer og mineraler.   
For å best vurdere energiinntak på tvers av alder og kjønn, ble hver deltakers 
energiinntak omregnet til andel (%) av referanseverdi for energiinntak for friske gutter 
og jenter på samme alder [48].  
Inntaket av vitaminer og mineraler ble omregnet til andel (%) av anbefalt daglig inntak 
for barn og unge med samme alder [48].  
Denne metoden tillater at resultatene kan sammenlignes på tvers av alder og kjønn og 
er derfor hensiktsmessig for sammenligning mellom grupper.  
De energigivende næringsstoffenes prosentandel av energiinntaket ble også 
sammenlignet med de norske anbefalingene. Vi har ingen anbefaling for fiberinntak 
for barn. Inntaket anbefales å økes gradvis fram til et inntak på 3 gram kostfiber per 
MJ i voksen alder [48]. Til tross for stor aldersspredning i utvalget valgte vi å sette 
referanseverdien for fiber på 3 gram per MJ for hele gruppen.  
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Bruk av BMR - faktor for å vurdere energiinntak 
Energiinntak er fundamentet av kosten med tanke på at alle andre næringsstoffer må 
komme inn under den kvantitative mengden av mat som kreves for å dekke 
energibehovet. Om energiinntaket er underestimert kan det være sannsynlig at inntaket 
av makronæringsstoffer, de fleste mineraler og vitaminer også er underestimert. 
I 1991 presenterte Goldberg og medarbeidere [16] en metode for å bestemme grad av 
underrapportering som et alternativ til dobbeltmerket vann metoden. I denne metoden 
brukes basalmetabolsimen (BMR) til å vurdere om energiinntaket estimert fra en 
kostholdsundersøkelse er et sannsynlig mål for inntaket i en bestemt periode. 
Prinsippet bak metoden er at forholdet mellom energiinntak estimert fra en 
kostholdsundersøkelse og BMR bør være større enn en bestemt grenseverdi. Forholdet 
mellom disse omtales som BMR-faktor. Dersom BMR-faktoren er mindre enn denne 
grenseverdien kan man si at det estimerte energiinntaket antagelig ikke er et 
sannsynlig mål for energiinntaket over den aktuelle perioden. Disse grenseverdiene ble 
utviklet til bruk på voksne, men de er også blitt brukt til å identifisere feilrapportering 
av matinntaket blant barn [37, 47]. Ved å dividere rapportert energiinntak med målt 
BMR kommer man frem til BMR-faktor som sammenlignes med grenseverdien. Slik 
får man kartlagt hvor mange som befinner seg under grenseverdien, og dermed 
sannsynligvis underrapporterer energiinntaket. 
Verdier under 1,35 viser til et energiinntak som mest sannsynlig ikke representerer det 
vanlige inntaket og er antatt å være uforenelig med vanlig livsførsel over lengre tid (ca 
1 år) [16]  
Grenseverdien er ikke en valideringsmetode i seg selv, og kan kun brukes til å vurdere 
om det eventuelt er en grov underestimering av energiinntaket. 
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3.4.2 Dataanalyser/Statistikk 
Resultatene ble bearbeidet i Microsoft Excel og Statistical Package for the Social 
Sciences for Windows version 16.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA). Det ble lest 
korrektur på alle data etter hvert som de ble lagt inn i programmene.  
Det ble benyttet histogrammer, Normal Q-Q Plots, Detrended Normal Q-Q Plots og 
boxplot for å vurdere om kontinuerlige datasett var normalfordelte. Ingen av dataene 
var normalfordelte. Resultatene fra begge gruppene ved måling av hvilemetabolisme, 
og resultatene fra energi og næringsinntak for gruppen med DMD ble oppgitt med 
spredningsmålene gjennomsnitt med standard avvik (SD) og median med minimums- 
og maksimumsverdier. Individuelt inntak av de ulike næringsstoffene ble angitt for 
deltakerne med SMA grunnet det lave deltakerantallet. Verdier for energifordeling ble 
angitt uten desimaler.  
Resultatene ble ikke inndelt etter kjønn da deltakerantallet var lavt. 
Sammenligning av medianen mellom målt hvilemetabolisme- og forventet 
hvilemetabolisme hos gruppen med DMD ble gjennomført ved hjelp av Wilcoxons 
signed-rank test for to parrede utvalg. Sammenligning av medianen mellom 
hvilemetabolismen til deltakerne med DMD som var avhengig av rullestol og var 
gående, samt deltakerne med DMD som brukte og ikke brukte steroidbehandling, ble 
gjennomført ved hjelp av Mann-Whitney U Test for to uavhengige grupper. 
Grunnlaget for valget av denne testen var ikke-parametrisk datamateriale med lite 
utvalg. Det ble ikke kjørt noen statistiske tester for gruppen med SMA grunnet svært 
lavt utvalg. 
Resultatene ble vurdert som statistisk signifikante ved p<0,05. 
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3.5 TILLATELSER 
Prosjektet ble godtatt av ledelsen ved Barnenevrologisk seksjon, Rikshospitalet HF v/ 
Finn Sommer, overlege og seksjonssjef (vedlegg 6) 
Prosjektet ble forelagt og godkjent av Regional komité for medisinsk forskningsetikk 
(REK sør) (vedlegg 7) og Personvernombudet (vedlegg 8) 
Det ble gitt tillatelse for lån og bruk av på V-max 29n for måling av indirekte 
kalorimetri ved Rikshospitalet HF v/Klinisk ernæringsfysiolog Astrid Løvik (vedlegg 
9) 
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4. RESULTATER 
4.1 ENDELIG UTVALG 
          
Utvalg 
Spinal 
Muskelatrofi 
n=6 
Duchenne 
Muskeldystrofi 
n=9 
Ønsket ikke å 
delta 
Ønsket å delta Ønsket å delta  Ønsket ikke å 
delta  
n=0 
 n=9 
 n=2 n=4 
Fullførte 
kostregistrering
n=2 
Fullførte måling 
av indirekte 
kalorimetri og 
intervju.   n= 4 
Fullførte 
kostregistrering
n= 8 
Fullførte måling 
av indirekte 
kalorimetri og 
intervju     n= 9 
Endelig utvalg 
Spinal 
muskelatrofi 
n=4 
Endelig utvalg 
Duchenne 
Muskeldystrofi 
n=9 
 
Figur 4: Oversikt over det endelige utvalget i denne undersøkelsen. 
15 barn og ungdommer fikk invitasjon til å delta i undersøkelsen hvorav 6 hadde 
diagnosen spinal muskelatrofi og 9 hadde Duchenne muskeldystrofi. 13 personer (87 
%) ønsket å delta (4 med SMA og 9 med DMD). En av de forespurte takket nei 
grunnet forsinket forespørsel og en annen kunne ikke delta da vedkommendes 
innleggelsesdato på sykehuset ble utsatt. Tre deltakere ønsket ikke å fullføre 
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kostregistreringen. Vi endte derfor med en deltakelse på totalt 13 personer for måling 
av hvilemetabolisme og kostintervju (4 med SMA og 9 med DMD), og av disse 10 
personer for kostregistrering (2 med SMA og 8 med DMD) (se figur 4).  
Én av deltakerne med diagnosen SMA var ikke innlagt og sov i nærheten av 
sykehuset. Vedkommende kom tilreisende til sykehuset om morgenen før inntatt 
frokost for å delta i kartleggingen.  
Deltakerne ble kategorisert i to grupper etter diagnosene Duchenne muskeldystrofi og 
spinal muskelatrofi. Utvalget i denne studien besto av 3 jenter og 10 gutter med 
gjennomsnittsalder 11.6 år (3.6 – 17.2 år, Sd. 4.9) Tabell 1 presenterer fordelingen av 
deltakerne mellom de to diagnosene og kjønn. 
Tabell 1: Fordelingen av de ulike diagnosene mellom gutter og jenter, og i hele gruppen samlet. 
 Presentert i antall og (%). (n=13) 
 
Gutter Jenter Totalt 
Diagnose (n = 10) (n = 3) (n = 13) 
SMA 1 (8 %) 3 (23 %)  4 (31 %) 
DMD 9 (69 %)   9 (69 %) 
4.2 ANTROPOMETRISKE MÅLINGER 
Spinal Muskelatrofi 
Utvalget med SMA bestod av fire deltakere med gjennomsnittsalder 11.8 år (3.6 – 16.8 
år). Tabell 2 viser personvariablene til denne gruppen. 
Tabell 2: Karakteristikk av deltakerne med spinal muskelatrofi (SMA) med hensyn til alder, vekt og 
høyde (n=4) Gjennomsnitt, standardavvik (Sd.), minimums- og maksimumsverdier og median. 
  
Variabler Gj.snitt Sd Min Median Max Antall (n)  
Alder år 11,8 5,7 3,6 13,4 16,8 4  
Vekt kg 33,1 16,3 16,4 31,8 52,5 4  
Høyde cm 130,9 26,5 97,0 135,8 155,0 4  
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Tabell 3 viser fordelingen av høyde-for-alder og vekt-for-høyde blant deltakerne med 
SMA. To av deltakerne hadde en høyde som var lavere enn 2.5-percentilen og ble 
vurdert som kortvokste. To av deltakerne lå forholdsvis høyt i vekt-for-høyde. 
Tabell 3: Fordelingen av høyde-for-alder og vekt-for-høyde for deltakerne med spinal muskelatrofi 
(SMA), kategorisert ut fra de norske vekstpercentilene for friske barn og unge (n=4). 
SMA 
(n=4) 
< 2.5 - 
percentilen 
2.5 - 10 - 
percentilen 
10 - 25 - 
percentilen
25 - 50 - 
percentilen
50 - 75 - 
percentilen 
75 - 90 - 
percentilen 
90 - 97.5 - 
percentilen
>97.5 – 
percentilen
Høyde 
for alder 2 stk 1 stk 1 stk       
Vekt for 
høyde     2 stk 1 stk 1 stk   
 
Duchenne Muskeldystrofi 
Utvalget med DMD bestod av 9 deltakere med gjennomsnittsalder 11.6 år (3.8 – 17.2 
år). Tabell 4 viser personvariablene til denne gruppen 
Tabell 4: Karakteristikk av deltakerne med Duchenne muskeldystrofi med hensyn til alder, vekt og 
høyde. Gjennomsnitt, standardavvik (Sd.), minimums- og maksimumsverdier og median (n=9) 
 
Variabler Gj.snitt Sd Min Median Max Antall (n) 
Alder år 11,6 4,9 3,8 12,3 17,2 9 
Vekt kg 39,9 24,2 14,1 36,1 80,2 9 
Høyde cm 140,6 25,0 97,0 144,0 171,0 9  
 
Tabell 5 viser fordelingen av høyde-for-alder og vekt-for-høyde blant deltakerne med 
DMD. To av ni deltakere hadde en høyde-for-alder som var lavere enn 2.5-percentilen 
og ble vurdert som kortvokste. En av deltakerne hadde en vekt under 2,5-percentilen 
for vekt-for-høyde og ble klassifisert som undervektig, mens fem av ni hadde en vekt 
over 97,5-percentilen og ble klassifisert som overvektige. 
Tabell 5: Fordelingen av høyde-for-alder og vekt-for-høyde for deltakerne med Duchenne 
muskeldystrofi (DMD), kategorisert ut fra de norske vekstpercentilene for friske barn og unge 
(n=9). 
DMD 
(n=9) 
< 2.5 - 
percentilen 
2.5 - 10 – 
percentilen 
10 - 25 - 
percentilen
25 - 50 – 
percentilen 
50 - 75 – 
percentilen 
75 - 90 - 
percentilen 
90 - 97.5 - 
percentilen
>97.5 – 
percentilen
Høyde 
for alder 2 stk 3 stk 1 stk 1 stk 1 stk 1 stk   
Vekt for 
høyde 1 stk  1 stk 1 stk 1 stk   5 stk 
                                   Resultater 
29 
Percentilskjema for Duchenne muskeldystrofi; vekt-for-alder: 
Som tidligere nevnt baserer percentilskjemaet for gutter med DMD seg på et 
normalområde for vekt mellom 10- og 90-percentilen i forhold til sin alder. Vi fant at 
en deltaker lå under 10-percentilen og ble vurdert som undervektig, to deltakere lå 
innenfor normalområdet og seks deltakere lå over 90-percentilen og ble vurdert som 
overvektige. Det var bare en deltaker som skilte seg fra resultatene fra de norske 
percentilskjemaene for vekt-for-høyde. Han lå på det skjemaet mellom 25- og 50-
percentilen og ble vurdert som normalvektig, mens på dette percentilskjemaet lå han 
over 90-percentilen og ble vurdert som overvektig. 
4.3 INDIREKTE KALORIMETRI 
Spinal Muskelatrofi  
Tabell 6 presenterer variablene for målt hvilemetabolisme hos deltakerne med SMA 
og beregnet hvilemetabolisme for friske barn og ungdom. Den gjennomsnittlige målte 
hvilemetabolismen til deltakerne med SMA var 3,3 MJ/døgn (2,1 – 5 MJ/døgn, Sd. 
1,4), mens den beregnede hvilemetabolsimen var 5 MJ/døgn (4,1 – 6,1 MJ/døgn, Sd. 
0,9). Deltakerne hadde i gjennomsnitt 36 % (19 – 49 %, Sd. 14,8) lavere 
hvilemetabolisme enn forventet for friske barn og ungdom av samme kjønn, alder, 
høyde og vekt som hver enkelt deltaker, beregnet ut fra Harris-Benedict formel.  
Tabell 6: Målt og beregnet hvilemetabolisme (REE) hos deltakerne med spinal muskelatrofi, samt 
differansen mellom disse, oppgitt som MJ per døgn. Gjennomsnitt, standardavvik (Sd.), minimums- 
og maksimumsverdier og median (n=4). 
n=4 Målt REE (MJ/døgn) Beregnet REE¹(MJ/døgn) Differanse (MJ/døgn) 
Gjennomsnitt 3,3 5 -1,7 
Sd. 1,4 0,9  
Min 2,1 4,1  
Median 3 4,8 -1,8 
Max 5 6,1   
¹ Utregnet REE ved bruk av Harris Benedict Formula 
 
Alder 
Figur 5 viser målt hvilemetabolisme for hver deltaker med SMA mot beregnet 
hvilemetabolisme for friske barn og unge. Deltakerne er presentert i stigende alder. De 
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to yngste deltakerne hadde lavere målt hvilemetabolisme enn de to eldste i forhold til 
hva som er beregnet for deres alder, høyde og vekt. 
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Figur 5: Sammenhengen mellom målt hvilemetabolisme (REE) hos hver deltaker med spinal 
muskelatrofi og beregnet hvilemetabolisme for friske barn av samme kjønn, alder, høyde og vekt 
som hver enkelt deltaker (Harris-Benedict formel), presentert i MJ/døgn og i stigende alder (n=4). 
 
Vekt 
I figur 6 ser man sammenhengen mellom hvilemetabolisme og vekt for deltakerne med 
SMA, presentert i prosent av beregnet REE. Man kan ikke se noen trend for lavere 
eller høyere hvilemetabolisme ved økende vekt.  
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Figur 6: Målt hvilemetabolisme (REE) hos deltakerne med spinal muskelatrofi som prosent av 
forventet hvilemetabolisme for friske barn av samme kjønn, alder, høyde og vekt (Harris-Benedict 
formel). Presentert i stigende vekt-for-høyde ut fra norske percentilskjema (n=4).  
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Duchenne Muskeldystrofi  
Tabell 7 presenteres variablene for målt og beregnet hvilemetabolisme hos deltakerne 
med DMD. Den gjennomsnittlige hvilemetabolismen til deltakerne med DMD var 5 
MJ/døgn (3 – 7,4 MJ/døgn, Sd. 1,9). Den forventede hvilmetabolismen for friske barn 
og ungdom av samme kjønn, alder, høyde og vekt beregnet ut fra Harris-Benedict 
formel var 5 MJ/døgn (3 – 7,9 MJ/døgn, Sd. 1,6) Forskjellen mellom den målte og 
beregnede hvilemetabolismen var ikke signifikant (p=0,953). Se vedlegg 15 for en 
fullstendig oversikt over REE til hver enkelt deltaker. 
Tabell 7: Målt og beregnet hvilemetabolisme (REE) hos deltakerne med Duchenne muskeldystrofi, 
samt differansen mellom disse, oppgitt som MJ per døgn. Gjennomsnitt, standardavvik (Sd.), 
minimums- og maksimumsverdier og median (n=9). 
n=9 Målt REE (MJ/døgn) Beregnet REE¹ (MJ/døgn) Differanse (MJ/døgn) 
Gjennomsnitt 5 5 0 
Sd. 1,9 1,6  
Min 3 3  
Median 5 5,7 -0,7 
Max 7,4 7,9   
   p=0.953² 
¹ Utregnet REE ved bruk av Harris Benedict Formula  
²Testet ved hjelp av Wilcoxon signed rank test  
Alder 
Figur 7 viser målt REE for hver deltaker med DMD mot beregnet REE for friske barn 
og unge. Deltakerne er presentert i stigende alder. 
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Figur 7: Sammenhengen mellom målt hvilemetabolisme (REE) hos hver enkelt deltaker med 
Duchenne muskeldystrofi mot beregnet hvilemetabolisme for friske barn av samme kjønn, alder, 
høyde og vekt (Harris-Benedict formel), presentert i MJ/døgn (n=9). 
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I figur 8 ser man sammenhengen mellom hvilemetabolismen og alder for hver enkelt 
deltaker med DMD, presentert i prosent av beregnet REE og inndelt i aldersgrupper. 
Deltakerne i de to laveste aldersgruppene hadde høyest målt hvilemetabolisme i 
forhold til hva som er beregnet for deres alder, høyde og vekt. Disse deltakerne var 
alle mobile og ikke avhengig av rullestol. Deltakerne i de to høyeste aldersgruppene 
hadde lavere målt hvilemetabolismen ut ifra hva som er beregnet enn de to lavere 
aldersgruppene, og det var større grad av immobilitet i disse gruppene. 
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Figur 8: Målt hvilemetabolisme (REE) hos deltakerne med Duchenne muskeldystrofi som prosent av 
beregnet hvilemetabolisme for friske barn av samme kjønn, alder, høyde og vekt (Harris-Benedict 
formel). Presentert i stigende aldersgrupper (n=9). 
 
Vekt 
I figur 9 ser man sammenhengen mellom hvilemetabolisme og vekt for deltakerne med 
DMD, presentert som prosent av beregnet REE og økende vekt-for-høyde. Prosenten 
steg med økende vekt fram til 97,5 - percentilen (overvekt) hvor den sank noe. Man 
kunne likevel ikke se noen klar trend for lavere eller høyere REE ved økende vekt.  
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Figur 9: Målt hvilemetabolisme(REE) hos deltakerne med Duchenne muskeldystrofi som prosent av 
beregnet hvilemetabolisme for friske barn av samme kjønn, alder, høyde og vekt (Harris-Benedict 
formel). Presentert i stigende vekt-for-høyde ut fra norske percentilskjema (n=9). 
 
Rullestolavhengighet 
Figur 10 viser forskjell i hvilemetabolisme mellom deltakerne som var avhengig av 
rullestol og deltakerne som var gående, presentert som prosent av beregnet REE. Det 
var ikke en signifikant forskjell på REE mellom disse gruppene (p=0,086) testet med 
Mann-Whitney U test, men vi kunne likevel se at de som var avhengig av rullestol 
hadde en sammenlagt noe lavere hvilemetabolisme sammenlignet med gruppen som 
var gående. Gruppen som var avhengig av rullestol var i gjennomsnitt 6,5 år eldre enn 
gruppen som var gående. 
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Figur 10: Målt hvilemetabolisme(REE) hos deltakerne med Duchenne muskeldystrofi som er 
avhengig av rullestol og som er gående, presentert som prosent av beregnet hvilemetabolisme for 
friske barn av samme kjønn, alder, høyde og vekt (Harris-Benedict formel) (n=9). 
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Steroidbehandling 
Figur 11 viser forskjell i hvilemetabolismen mellom deltakerne som fikk 
steroidbehandling og deltakerne som ikke fikk steroidbehandling, presentert som 
prosent av beregnet REE. Det var ikke en signifikant forskjell på REE mellom disse to 
gruppene  (p= 0,38) testet med Mann-Whitney U test. Av de syv deltakerne som ikke 
gikk på steroidbehandling var det to som nylig hadde sluttet på behandlingen grunnet 
bivirkninger som eksempelvis vektøkning. 
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Figur 11: Målt hvilemetabolisme (REE) hos deltakere med Duchenne muskeldystrofi som går på 
steroidbehandling og ikke går på steroidbehandling, presentert som prosent av beregnet 
hvilemetabolisme for friske barn av samme kjønn, alder, høyde og vekt (Harris-Benedict formel) 
(n=9) 
4.4 KOSTHOLDET 
4.4.1 Kostregistrering 
Spinal Muskelatrofi 
Det var stor aldersforskjell og et svært ulikt inntak av energi, vitaminer og mineraler,  
og fordeling av næringsgivende stoffer mellom de to deltakerne med SMA. Dataene er 
derfor presentert for hver deltaker i stedet for med gjennomsnitts- og medianverdier. 
Energiinntaket 
Energiinntaket for deltakerne med SMA er satt opp i tabell 8. Tabellen angir også de 
norske referanseverdiene for energiinntak hos barn og ungdom for tilsvarende alder 
[48]. Den yngste deltakeren hadde et energiinntak på 4,5 MJ som tilsvarte 85 % av 
referanseverdien for friske barn i alder 2 – 5 år. Den eldste deltakeren hadde et 
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energiinntak på 5,6 MJ som tilsvarte 58 % av referanseverdien for jenter i alderen 14 -
17 år.  
Tabell 8: Inntak av energi og referanseverdi for hver deltaker med spinal muskelatrofi presentert i 
MJ per dag (n=4) 
 
Variabler 
 
Alder år 
 
Antall 
 
Gjennomsnittlig energiinntak  
(MJ/dag) 
Referanse ¹ 
(MJ/dag) 
Barn 2 - 5  1 4,5 5,3 
Jenter 14 - 17 1 5,6 9,6 
¹ Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet – 2005” 
Energigivende næringsstoffer og kostfiber 
 
Tabell 9 viser de energigivende næringsstoffenes bidrag til det totale energiinntaket for 
de to deltakerne med SMA, samt fiberinntaket per MJ. Den yngste deltakeren hadde en 
gjennomsnittlig lav energiprosent fra fett, men oversteg likevel anbefalingene for 
mettede fettsyrer. Energiprosenten fra enumettede og flerumettede fettsyrer var noe 
lav. Inntaket av sukker var 28 energiprosent som var over anbefalingen. Den eldste 
deltakeren hadde en gjennomsnittlig høy energiprosent fra fett og mettede fettsyrer. 
Energiprosenten for karbohydrater lå under anbefalingene, og energiprosenten fra 
sukker var lav. Begge deltakerne hadde et inntak av fiber under anbefalingene. 
Tabell 9: De energigivende næringsstoffenes bidrag til det totale energiinntaket og inntak av 
kostfiber i gram per MJ for hver enkelt deltaker med spinal muskelatrofi, samt de norske 
kostanbefalingene (n=2). 
            
Variabler  Deltaker 1 Deltaker 4      De norske kostanbefalingene 
E%¹ protein 17 19  10 - 15  
E%¹ fett 24 39  ≤ 30  
     E%¹ mettede fettsyrer 11 15  ≤ 10  
     E%¹ enumettede fettsyrer 7 13  10 - 15  
     E%¹ flerumettede fettsyrer 4 8  5 - 10  
E%¹ karbohydrater 60 41  55 - 60  
E%¹ sukker 28 3  < 10  
Fiber g/MJ 0,9 2,2   3 g per MJ   
¹Energiprosent 
² Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet – 2005” 
 
Den største kilden til sukker i kosten var saft, brus og leskedrikker, og de to deltakerne 
fikk sammenlagt 77 % av sukkerinntaket sitt fra denne matvaregruppen. 
Søtsaker/sukker bidro med 16 % av sukkerinntaket.    
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Vitaminer og mineraler 
Tabell 10 gir en oversikt over vitamin- og mineralinntaket for de to deltakerne med 
SMA i løpet av tre dagers registrering. Eventuelle kost- og spesialtilskudd er ikke 
medregnet.  
Vi fant at den yngste deltakeren hadde et inntak av vitamin D og jern under 
anbefalingene på henholdsvis 53 og 51 % av anbefalt, mens kalsiuminntaket lå godt 
over anbefalingene. Den eldste deltakeren hadde et inntak av vitamin D på 69 % av 
anbefalt. Jerninntaket var på 6,3 mg som tilsvarer 42 % av anbefalt. Kalsiuminntaket 
var 50 % av anbefalt.  
Tabell 10: Inntak av mikronæringsstoffer for hver enkelt deltaker med spinal muskelatrofi, samt de 
norske anbefalingene for ernæring.  Kosttilskudd er ikke medregnet (n=2) 
Variabler Deltaker 1 
Anbefalt inntak for 
barn 2-5 år* 
 
Deltaker 4 
Anbefalt inntak for 
jenter 14 - 17 år* 
VitA mcg 603 350 868 700 
VitD mcg 3,94 7,5 5,2 7,5 
Vit E α-TE 2,57 5 6 8 
Tiamin mg 0,57 0,6 0,85 1,2 
Riboflavin mg 1,29 0,7 0,85 1,3 
VitC mg 64 30 131 75 
Kalsium mg 838 600 446 900 
Jern mg 4,1 8 6,3 15 
Magnesium mg 137 120 191 280 
* Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet – 2005” 
Tabell 11 gir en oversikt over vitamin- og mineralinntaket for de to deltakerne med 
SMA hvor kost- og spesialtilskudd er medregnet. Den eldste deltakeren tok tilskudd og 
hadde da et inntak av vitaminer og jern noe over de norske kostanbefalingene. Inntaket 
av kalsium var 50 % av anbefalt. Den yngste deltakeren tok ingen tilskudd og verdiene 
var de samme som nevnt ovenfor.  
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Tabell 11: Inntak av mikronæringsstoffer for hver enkelt deltaker med spinal muskelatrofi, samt de 
norske anbefalingene for ernæring. Kosttilskudd er medregnet (n=2) 
Variabler Deltaker 1 
Anbefalt inntak for 
barn 2-5 år* 
 
Deltaker 4 
Anbefalt inntak for 
jenter 14 - 17 år* 
VitA mcg 603 350 1668 700 
VitD mcg 3,94 7,5 10 7,5 
Vit E α-TE 2,57 5 16,3 8 
Tiamin mg 0,57 0,6 2,25 1,2 
Riboflavin mg 1,29 0,7 2,45 1,3 
VitC mg 64 30 191 75 
Kalsium mg 838 600 446 900 
Jern mg 4,1 8 20,3 15 
Magnesium mg 137 120 191 280 
* Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet – 2005” 
Ut fra tabell 10 og 11 kan man se at for den eldste deltakeren var det kosttilskuddet 
som bidro med omtrent halvparten av vitamin D i kosten. Om man ser bort fra dette 
kosttilskuddet var det matvaregruppene smør/margarin/olje, melk/fløte/is og 
fisk/skalldyr som bidro til vitamin D-inntaket for de to deltakerne sammenlagt med 
henholdsvis 45 %, 27 % og 24 %. Tabellene viser også at kosttilskudd bidro til den 
største delen av jerninntaket for den eldste deltakeren. Ser man bort fra kosttilskuddet 
så var det matvaregruppene blod/kjøtt/innmat, brød og andre kornprodukter som bidro 
mest til jerninntaket med henholdsvis 22 %, 21 % og 8 %. Ingen av de to deltakerne 
med SMA tok noen form for kalsiumtilskudd. De fikk sammenlagt 53 % av kalsium-
inntaket sitt fra matvaregruppen melk, fløte og is, og 23 % fra ost. 
Duchenne Muskeldystrofi 
Energiinntaket 
Energiinntaket for deltakerne med DMD er satt opp i tabell 12. Tabellen angir også de 
norske referanseverdiene for energiinntak hos barn og ungdom for tilsvarende alder 
[48]. Det gjennomsnittlige energiinntaket var 6,1 MJ per døgn (4,5 – 8,1, Sd. 1,45, 
median = 6,2). Dette tilsvarer 66 % av anbefalt energiinntak for friske jevnaldrene 
barn. Det var en signifikant forskjell mellom energiinntaket til deltakerne og de norske 
referanseverdiene (p=0,036).   
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Tabell 12: Inntak av energi og referanseverdi for deltakerne med Duchenne muskeldystrofi inndelt i 
aldersgrupper, presentert i MJ per dag (n=8) 
Variabler Alder år Antall Gjennomsnitlig energiintak (MJ/dag) Referanse (MJ/dag)¹ 
Barn 2 - 5  2  5,31 5,3 
Barn 6 - 9 1  7,1 7,7 
Gutter 10 - 13 2  5,50 9,8 
Gutter  14 - 17 3   6,76 12,3 
    p=0,036² 
¹ Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet – 2005” 
²Tested ved hjelp av Wilcoxon Signed Rank test 
 
Energigivende næringsstoffer og kostfiber 
Tabell 13 viser gjennomsnittsverdiene for de energigivende næringsstoffenes bidrag til 
det totale energiinntaket, samt fiberinntaket per MJ for deltakerne med DMD. 
Gjennomsnittlig energiprosent fra protein og fett lå noe over anbefalingene med 
henholdsvis 16 og 34 energiprosent. Den gjennomsnittlige energiprosenten av mettede 
fettsyrer var 14 og derfor over anbefalt nivå, mens energiprosenten fra karbohydrater 
lå noe under anbefalingene. Deltakerne hadde gjennomsnittlig lavt inntak av fiber med 
1,8 g per MJ. En deltaker avvek spesielt fra anbefalingene med bare 7 % av 
energiinntaket fra protein, hele 44 % fra fett (hvorav 20 % var mettet fett) og 24 % fra 
sukker. Denne deltakeren hadde en vekt-for-høyde under 2,5-percentilen, og hadde 
også det laveste inntaket av fiber av guttene med DMD på 0,8 g per MJ. 
Tabell 13: De energigivende næringsstoffenes bidrag til det totale energiinntaket hos deltakerne med 
Duchenne muskeldystrofi, samt inntaket av kostfiber i gram per MJ. Gjennomsnitt, standardavvik 
(Sd.), minimums- og maksimumsverdier, median og de norske kostanbefalingene (fs=fettsyrer) 
(n=8). 
                    
Variabler (n=8) Gj.snitt Sd. Min Median Max De norske kostanbefalingene² 
E%¹ protein 16 4 7 17 20  10 - 15  
E%¹ fett  34 7 24 33 44  ≤ 30  
     E%¹ mettede fs 14 3 11 13 20  ≤ 10  
     E%¹ enumettede fs 11 2 8 11 15  10 - 15  
     E%¹ flerumettede fs 6 2 3 6 11  5 - 10  
E%¹ karbohydrater 50 4 42 49 56  55 - 60  
E%¹ sukker 10 8 3 8 24  < 10  
Fiber g/MJ   1,8   0,6  0,8 1,9   2,4   3 g per MJ   
¹Energiprosent 
² Sosial og helsedirektoratets ”Norske anbefalinger for ernæring og fysisk aktivitet – 2005” 
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Den største kilden til sukker i kosten var saft/brus/leskedrikker som bidro med 52 % av 
sukkerinntaket. Matvaregruppen søtsaker/sukker bidro med 29 % av sukkerinntaket 
hvorav 12 % av disse kom fra sjokolade. 
Vitaminer og mineraler 
Tabell 14 gir en oversikt over gjennomsnittlig vitamin- og mineralinntak for 
deltakerne med DMD i løpet av tre dagers registrering. Eventuelle kost- og 
spesialtilskudd er ikke medregnet. Deltakerne hadde i gjennomsnitt et inntak av 
vitamin D under anbefalingene som tilsvarte 37 % (3 – 88 %). Jerninntaket var 76 % 
(44 – 108 %) av anbefalt inntak. Kalsiuminntaket var 82 % (27 – 160 %) av anbefalt.  
Tabell 14: Inntak av mikronæringsstoffer hos deltakerne med Duchenne muskeldystrofi. 
Gjennomsnitt, standardavvik (Sd.), minimums- og maksimumsverdier og median. Kosttilskudd er 
ikke medregnet (n=8) 
               
Variabler Gj.snitt Sd Min Median Max Antall   
VitA mcg 836 372 298 958 1310 8  
VitD mcg 2,79 2,5 0,21 1,81 6,57 8  
Tokoferol mg 5,3 1,45 3,92 4,98 7,71 8  
Tiamin mg 0,96 0,27 0,62 0,93 1,37 8  
Riboflavin mg 1,34 0,57 0,62 1,45 1,97 8  
VitC mg 68,75 31,8 23 69 114 8  
Kalsium mg 659 465 242 461,5 1441 8  
Jern mg 7,6 1,72 4,8 7,65 10,2 8  
Magnesium mg 189,75 61,7 117 178 265 8   
 
Tabell 15 gir en oversikt over vitamin- og mineralinntaket i gjennomsnitt for 
deltakerne med DMD hvor kost- og spesialtilskudd er medregnet. Vitamin D-inntaket 
var på 79 % (15 – 171 %) av anbefalt. Kalsiuminntaket var 90 % (28 – 160 %) av 
anbefalt.  
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Tabell 15: Inntak av mikronæringsstoffer hos deltakerne med Duchenne muskeldystrofi.  
Gjennomsnitt, standardavvik (Sd.), minimums- og maksimumsverdier og median. Kosttilskudd er 
medregnet (n=8) 
               
Variabler Gj.snitt Sd Min Median Max Antall   
VitA mcg 1050 598 298 1083 1874 8  
VitD mcg 5,9 4,9 1,1 5,2 12,8 8  
Tokoferol mg 8,8 5,5 3,9 6,1 17 8  
Tiamin mg 1,3 0,7 0,6 1,1 2,8 8  
Riboflavin mg 1,7 0,9 0,6 1,6 3,5 8  
VitC mg 167 148,7 41 111 408 8  
Kalsium mg 721 557,9 242 461,5 1607 8  
Jern mg 9,4 6,2 4,8 7,7 24,2 8  
Magnesium mg 189,8 61,7 117 178 265 8   
 
Kosttilskudd bidro til 53 % av vitamin D-inntaket, 19 % av jerninntaket og 9 % av 
kalsiuminntaket for deltakerne med DMD. Om man velger å se bort fra 
kosttilskuddene var det følgende matvaregrupper som bidro mest til inntaket av disse.  
Smør/margarin/oljer var de viktigste kildene til vitamin D i kostholdet. Disse 
matvarene bidro med 62 % av vitamin D inntaket i kosten til gruppen. Melk/fløte/is 
bidro med 16 %. 
Matvaregruppene kjøtt/blod/innmat og brød var de viktigste kildene til jern og bidro 
med henholdsvis 29 % og 26 % av jerninntaket til deltakerne med DMD.  
Melk/fløte/is utgjorde hovedkilden for kalsium med hele 48 %, mens kornprodukter og 
ost bidro med henholdsvis 16 % og 15 % av kalsiuminntaket.  
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4.4.2 Forekomst av underrapportering av energiinntaket 
For å identifisere eventuell underrapportering av energiinntaket (EI) blant deltakerne i 
undersøkelsen ble gjennomsnittsverdier for BMR-faktor (energiinntak/BMR) 
sammenholdt med en nedre grenseverdi på 1,35 (se punkt 3.4.1).  
Deltakerne med SMA hadde en gjennomsnittlig BMR-faktor på 1,9 (1,59 – 2,21, Sd, 
0,4). Dette indikerer at det ikke forelå noen grad av underrapportering for denne 
deltakergruppen. 
Deltakerne med DMD hadde en gjennomsnittlig BMR-faktor på 1,34 (0,67 – 2,6, Sd. 
0,59) Andelen deltakere som lå under grenseverdien på 1,35 var 62,5 % for gruppen 
med DMD. Dette resultatet indikerer en forholdsvis høy grad av underrapportering.  
Vi fant ingen sammenheng mellom alder og grad av underrapportering i denne 
undersøkelsen. Vi fant imidlertid at deltakerne i denne studien med en vekt for høyde 
over 97,5 percentilen hadde en gjennomsnittlig lavere BMR-faktor (1,02) enn de som 
ikke ble klassifisert som overvektige (1,89). 
4.4.3 Semistrukturert kostholdsintervju 
Samtlige deltakere deltok i kostholdsintervjuet og sammenfatningen av resultatene er 
presentert i tabell 18 og 19.  
Spinal Muskelatrofi 
Alle deltakerne med SMA opplevde glede ved inntak av mat og måltider. En av fire 
hadde god tyggefunksjon og to av fire middels tyggefunksjon (dette vil si at de hadde 
vanskeligheter med å tygge mat). En deltaker kunne ikke tygge mat i det hele tatt. To 
deltakere var avhengig av noe hjelp ved matbordet, mens en måtte mates til alle 
måltider, eventuelt i kombinasjon med sondeernæring. To av deltakerne med hadde 
lett for å sette mat fast i halsen under svelging. To stykker hadde perkutan endoskopisk 
gastrostomi (PEG), hvorav den ene ble fullernært med sonde og den andre brukte 
PEG’en kun til vann og medisiner. Vedkommende som ble fullernært med 
sondeløsning kunne i tillegg spise litt middag for smakens skyld. Tre av barna med 
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SMA brukte vanligvis lang tid, dvs. over ½ time på måltider. En opplevde ofte 
obstipasjon og måtte bruke klyster tre ganger i uken. 
To av deltakerne med diagnosen SMA hadde tidligere hatt veiledning av klinisk 
ernæringsfysiolog. Alle deltakerne opplyste at de vanligvis tok vitamintilskudd daglig 
og halvparten tok tran. Resultatene fra kostregistreringen viste imidlertid at en av 
deltakerne ikke tok noen form for kosttilskudd i løpet av de tre dagene registreringen 
pågikk. Halvparten tok naturlegemidler. 
Duchenne muskeldystrofi  
Alle deltakerne med DMD opplevde glede ved inntak av mat og måltider. En deltaker 
hadde middels tyggefunksjon, mens de andre åtte hadde god tyggefunksjon. Samtlige 
deltakere forklarte imidlertid at de hadde problemer med seigt kjøtt, og unngikk dette 
for det meste. Brødskorpe kunne også være en utfordring for noen. En gutt var 
avhengig av noe hjelp ved matbordet, mens en måtte mates til alle måltider. Tre av 
guttene som hadde gode spiseferdigheter måtte likevel ha noe hjelp til å skjære maten i 
biter. En deltaker hadde lett for å sette mat fast i halsen under svelging. En av guttene 
med DMD brukte vanligvis lang tid, dvs. over ½ time på måltider. En gutt hadde ofte 
obstipasjon etterfulgt av diaré. 
Fem av deltakerne med diagnosen DMD hadde tidligere hatt veiledning av klinisk 
ernæringsfysiolog. Blant guttene som hadde fått kostveiledning brukte 4 av 5 daglig 
vitamintilskudd og den femte tran. Av guttene som ikke hadde fått kostveiledning, var 
det ingen som tok noen form for vitamintilskudd eller tran. En av guttene med DMD 
brukte både berikningsprodukter i mat/drikke og næringsdrikker daglig. Denne 
deltakeren var undervektig. 
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Tabell 16: Resultater fra kostintervjuet 1. Antall for diagnosene SMA og DMD hver for seg, og for 
hele gruppen samlet. 
          
SMA  DMD  Totalt  
    (n = 4) (n= 9) (n= 13) 
Tyggefunksjon Middels 2  1  3  
 Dårlig 1   1  
     
Spiseferdigheter Middels  2  1  3  
 Dårlige 1  1  2  
     
Svelgefunksjon Middels 2  1  3  
 Dårlig 1   1  
     
Har perkutan endoskopisk gastrostomi (PEG)  2   2  
     
Sondeernæring som største del av kostholdet  1   1 * 
     
Lange måltider (>1/2 time)  3  1  4  
     
Avføringsproblemer Diaré  1  1  
  Obstipasjon 1  1  2  
*en deltaker brukte PEG'en kun til vann og medisiner    
 
Tabell 17: Resultater fra kostintervjuet 2. Antall for diagnosene SMA og DMD hver for seg, og for 
hele gruppen samlet. 
          
SMA  DMD  Totalt  
    (n = 4) (n= 9) (n= 13) 
Tidligere kostveiledning fra klinisk ernæringsfysiolog 2  5  7  
     
Daglig bruk av multivitamin/mineraltilskudd  4  4  8  
     
Daglig bruk av tran eller omega3 tilskudd  2  1  3  
     
Bruk av naturlegemidler  2   2  
     
Bruk av berikningsprodukter   1  1  
     
Bruk av næringsdrikker     1  1  
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5. DISKUSJON 
5.1 UTVALGET 
Formålet med denne undersøkelsen var å kartlegge og vurdere hvilemetabolisme og 
næringsinntaket til en gruppe barn og unge med spinal muskelatrofi og en gruppe barn 
og unge med Duchenne muskeldystrofi. Resultatene må tolkes ut fra at utvalget var 
lite, og det er ikke grunnlag for å trekke generelle konklusjoner. Det bør også tas 
hensyn til at deltakerne utgjør en heterogen gruppe med hensyn til alder og dermed 
sykdomsvarighet, vekt og høyde.   
Da studien ble planlagt var det grunnlag for å tro at antallet deltakere ville være større. 
Vi ønsket i utgangspunktet å invitere deltakere fra Frambu, senter for sjeldne 
funksjonshemninger, men dette viste å bli vanskelig da vi var avhengige at deltakerne 
overnattet på eller i nærheten av Rikshospitalet HF. Da studien etter hvert ble 
begrenset til Rikshospitalet HF ble det vanskelig å få tilstrekkelig med deltakere til 
studien, både når det gjaldt barn og unge med Duchenne muskeldystrofi og spesielt 
spinal muskelatrofi. Grunnen til dette er at disse er to relativ sjeldne sykdommer og det 
totale antall som skulle inn til kontroll på Rikshospitalet HF i perioden for 
datainnsamling var lavt. Oppslutningsprosenten var likevel svært god med hele 13 av 
15 stykker. Dette kan begrunnes med at det har vært gjort lite forskning på temaene for 
undersøkelsen, og at familiene som fikk invitasjon til å delta var interessert i å lære 
mer om dette.  
Det var et frafall av 3 deltakere på kostholdsregistreringen. Disse lå alle i 
aldersgruppen 12,3 – 14,2 år. Frafallet kan forklares med at disse ungdommene selv 
ville være hovedansvarlig for kostregistreringen som kan synes arbeidskrevende. 
M.A.S var i kontakt med foreldrene til deltakerne som ønsket å trekke seg fra 
kostregistreringen, og frafallet ble forklart med at deltakerne selv ikke ønsket å 
gjennomføre dette. Det bør også nevnes at foresatte av barn og unge med disse 
diagnosene kan i utgangspunktet ha mye ekstra belastning. 
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Det at en av deltakerne ikke sov på sykehuset mener vi skulle spille en liten rolle for 
resultatene da vedkommende sov i nærheten og ble kjørt i bil til sykehuset før frokost. 
5.2 METODISKE ANMERKNINGER 
5.2.1 Antropometriske målinger 
Høyde- og vektmålingene ble utført av ulike sykepleiere, og de hadde ingen veiledning 
for når på dagen høyde og vekt skulle måles. Samme vekt- og høydemåler ble 
imidlertid brukt på samtlige barn og resultatene bør være sammenlignbare. Alle 
sykepleierne jobbet på barnenevrologisk seksjon på Rikshospitalet HF og hadde 
erfaring med barn med disse to sykdomsgruppene. Resultatene av målingene er derfor 
sikrere enn om masterstudenten selv skulle utført disse. Lengdemålene var usikre for 
noen av deltakerne på grunn av kontrakturer i leddene. Vi valgte likevel å bruke 
lengdemålene da dette var en forutsetning for å kunne vurdere vekt for høyde. Hos en 
deltaker ble armspenn brukt som lengdemål da det var vanskelig å gjennomføre vanlig 
måling grunnet kontrakturer [51]. Det er vanskelig å forutsi nøyaktigheten til denne 
type måling og dette kan være en kilde til feil. 
5.2.2 Indirekte kalorimetri 
Som tidligere nevnt (se punkt 3.3.3) er det en del forutsetninger som ligger til grunn 
for at man skal oppnå nøyaktige målinger med V-max 29n Sensor Medics. Det var 
vanskelig å få de yngre deltakerne til å sitte rolig i 20 minutter, og i flere tilfeller ble 
det vist tegnefilm for disse barna for å få dem til å sitte stille. Flere av deltakerne 
snakket underveis i målingene, noe som kan gi unøyaktige målinger. En deltaker måtte 
avbryte målingen etter 12 minutter da vedkommende måtte på toalettet, og det var ikke 
nok tid til å starte på nytt etter dette. Vi valgte likevel å bruke denne målingen da 
deltakerantallet var lavt. Dette kan være kilde til feil ved at hvileforbrenningen ble 
målt høyere enn hva den var med tanke på at barnet ikke fikk tid til å roe seg helt ned 
under målingen.  
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Plastikkhetten som ble lagt over hodet til deltakerne var tilpasset voksne, og var derfor 
noe stor til de yngste deltakerne. Dette viste seg imidlertid ikke å være et problem. 
Beregnet hvilemetabolisme 
Det finnes mange ulike formler for utregning av hvilemetabolisme, og vi vet at disse 
både kan under- og overestimere REE i forhold til målte verdier [28] I undersøkelser 
som dette ønsker man vanligvis å ha en kontrollgruppe av friske personer som 
sammenligningsgrunnlag, men da vi i denne undersøkelsen ikke hadde dette, valgte vi 
å bruke Harris-Benedict formel for å beregne forventede verdier for REE. Denne tar 
hensyn til kjønn, alder, høyde og vekt, men er ikke en nøyaktig beregningsmetode. 
Ved bruk av resultatene bør de målte verdiene vektlegges, og de beregnede verdiene 
kun sees på som et usikkert sammenligningsgrunnlag.  
For å kunne sammenligne energiinntaket til hver enkelt deltaker opp mot 
hvilemetabolisme kreves det at vi har en faktor for fysisk aktivitet. En slik faktor er 
vanskelig å fastsette uten spesielle måleapparater, og vi valgte i denne undersøkelsen å 
se på hvilemetabolsime og energiinntak hver for seg.  
5.2.3 Kostregistrering 
Deltakerne med SMA og noen av deltakerne med DMD som fullførte 
kostregistreringen var avhengige av hjelp i spisesituasjonen og hadde liten mulighet til 
spising utenom det som ble registrert. Dette kan gi ”bedre” resultater. Det er mulig at 
foresatte for barn og unge med disse sykdommene er en gruppe som rapporterer mer 
samvittighetsfullt enn andre. 
Enkelte grupper av funksjonshemmede barn og unge kan ikke forventes å spise eller 
har ikke behov for porsjonsstørrelser tilsvarende som det for friske barn og unge. Man 
bør derfor ta hensyn til at dårlig matinntak og varierende appetitt kan være et vanlig 
problem blant kronisk syke barn [50]. Matens konsistens må også ofte tilpasses for å 
forenkle spisingen, noe som gjør at mengden kan være vanskelig å anslå. Disse 
faktorene kan forklare et lavt inntak av energi og næringsstoffer.  
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Varighet 
For å få sikrere data for inntak av energi og næringsstoffer burde kostregistreringen 
muligens gått over en lengre periode. Andre undersøkelser viser at energiinntak på 
gruppenivå gjenspeiles godt i en firedagers registrering [9]. Vi valgte å kun registrere 
kosten til deltakerne i tre dager da vi ønsket å få flest mulig til å gjennomføre denne, 
samt at undersøkelsen la vekt på å ikke være for tidkrevende for deltakerne.  
Det viste seg at alle deltakerne med SMA opplyste i kostintervjuet at de tok 
kosttilskudd. Dette stemmer ikke overens med resultatene fra kostregistreringen hvor 
en av to deltakere ikke tok tilskudd. Med tanke på at vi bare hadde tre dagers 
kostregistrering kan det være at denne perioden ikke er lang nok til å få en fullstendig 
oversikt over deltakeren kosthold. 
Veid versus estimert kostregistrering 
Veid kostregistrering gir en mer nøyaktig mengdeangivelse enn estimert 
kostregistrering. Vi valgte likevel å bruke den prekodede kostdagboken da denne er 
mindre belastende for deltakerne og deres foresatte enn veid registrering. Ved bruk av 
billedhefte av porsjonstørrelse økes nøyaktigheten. I en studie hvor validiteten av den 
prekodede kostdagboken ble undersøkt, viste det seg at median energiinntak ble 
underestimert med 35 % [42]. 
Underrapportering 
Som tidligere nevnt anbefales det at BMR-faktoren (energiinntak/BMR) sammenlignes 
med en grenseverdi for å se om det forekommer underrapportering av 
energiinntaket[16]. Det er viktig å nevne at denne metoden har begrensninger som bør 
tas hensyn til [24]: 
• Grenseverdiene vil ikke kunne identifisere overrapportering 
• Bare sterk underrapportering vil kunne identifiseres 
• Individer som har et naturlig lavt energiinntak vil bli identifisert som personer 
som underrapporterer inntaket 
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Det sistnevnte punktet er spesielt viktig å tenke på i en type undersøkelse som denne, 
da det ikke er usannsynlig at enkelte deltakere har et naturlig lavt inntak grunnet sin 
sykdom. 
Alders innvirkning på underrapportering 
Det har vist seg at alder er en variabel som kan ha innflytelse på feilestimering av 
matinntaket blant barn og unge [32]. En undersøkelse viste at det er mindre 
feilrapportering blant yngre barn (1-9 år) enn blant eldre barn og ungdom [37]. En 
forklaring kan være at det ofte er foreldrene som registrerer kostinntaket for de yngre 
barna, mens ungdom ofte rapporterer selv. Ungdom vil i mange tilfeller også ha et mer 
ustrukturert måltidsmønster og spiser ofte andre steder enn hjemme. Dette kan også 
gjøre det vanskeligere å huske på alt en har spist og drukket i løpet av dagen og 
deltakerne glemmer å notere ned alt, noe som kan forårsake underrapportering.  I 
denne undersøkelse var aldersspennet mellom deltakerne stort, men det var ingen trend 
for økende grad av underestimering for økende alder. Dette kan forklares ved at noen 
av de eldre deltakerne i denne studien er avhengig av mye hjelp til måltidene. 
Vekts innvirkning på underrapportering 
Det kan være sammenheng mellom grad av overvekt og underrapportering [25]. Som 
tidligere skrevet fant vi at deltakerne med vekt for høyde over 97,5 - percentilen hadde 
en gjennomsnittlig lavere BMR-faktor enn de som ikke ble klassifisert som 
overvektige. Hvis dette representerer underrapportering kan det ha å gjøre med 
holdninger til egen kroppsvekt. 
Bruk av referanseverdiene 
Som tidligere nevnt er det ønskelig å ha en kontrollgruppe med friske barn og ungdom. 
Med tanke på at vi i denne undersøkelsen ikke hadde kontrollgruppe og det per dags 
dato ikke er utviklet egne referanseverdier for inntak av energi og næringsstoffer for 
personer med SMA og DMD, valgte vi å bruke de generelle norske referanseverdiene 
for å kunne vurdere deltakernes inntak opp mot de gjeldene verdiene for friske barn og 
ungdom. 
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Problemer med koding og database 
Feil under kodearbeidet med kostregistreringen kan forekomme. Dette kan skyldes 
misforståelser, uklare notater i kostregistreringen og kostintervjuet, eller mangelfulle 
opplysninger. 
5.2.4 Kostintervju 
Kostintervjuene ble i hovedsak gjennomført på ettermiddagstid, og da ble det avsatt 
god tid for deltakerne og forsatte å svare på spørsmålene. Noen intervju måtte likevel 
foretas på morgenen etter måling av hvilemetabolisme grunnet sene 
innleggelsestidspunkt. Det viste seg at det ble litt knapt med tid til gjennomførelsen 
om morgenen fordi deltakerne ikke hadde spist frokost samt hadde andre avtaler. Det 
ble derfor dårlig tid til å tenke gjennom svarene, noe som kan ha påvirket resultatene. 
5.2.5 Statistikk og styrke  
Da SMA og DMD har ulike sykdomsforløp, valgte vi å dele deltakerne inn i to grupper 
etter diagnose. Utvalget i hver gruppe ble dermed lavt. Vi valgte å ikke gjøre 
statistiske beregninger på deltakerne med SMA da deltakerantallet var spesielt lavt. 
For gruppen med DMD valgte vi å benytte statistiske beregninger med Wilcoxons 
signed-rank test og Mann-Whitney U Test. Styrkeberegninger viser imidlertid at det 
var lite sannsynlig at vi ville finne en forskjell mellom gruppen og referanseverdier 
selv om den var tilstede. Årsaken var til dels det lave deltakerantallet, og til dels stor 
spredning innad i gruppen. Man kan derfor ikke komme med noen konkluderende svar 
ut ifra disse testene, men bruke resultatene som en kartlegging for å antyde trender.  
5.3 ANTROPOMETRISKE MÅLINGER 
Spinal Muskelatrofi 
Høyde 
Halvparten av deltakerne med SMA i denne undersøkelsen hadde en høyde-for-alder 
under 2,5-percentilen (under 2 SD) og ble betegnet som kortvokste. Denne andelen 
kan synes høy, men det er viktig å huske på at undersøkelsen omfatter svært få 
personer med stor aldersspredning. Resultatene trenger nødvendigvis ikke være 
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representative for barn og unge med SMA. Dette bekrefter imidlertid observasjoner 
om at barn med SMA er i risiko for hemmet lengdevekst [53].  
Vekt 
Ingen av deltakerne var undervektige eller overvektige ut fra de norske 
percentilskjemaene for vekt-for-høyde. Deltakerne kan likevel ha høy prosent 
fettmasse grunnet lav muskelmasse. Tidligere studier har vist at barn og unge med 
SMA er i risiko for å utvikle både undervekt [35] og overvekt [35, 53].  
Duchenne Muskeldystrofi 
Høyde 
To av ni deltakere med DMD hadde en høyde-for-alder lavere enn 2,5- percentilen. 
Disse resultatene stemmer godt overens med andre undersøkelser som viser at hemmet 
lengdevekst ofte forekommer blant barn og unge med DMD [11, 36, 44]. En 
undersøkelse av 23 barn, hvorav åtte barn med cerebral parese, 10 barn med 
ryggmargsbrokk og fem barn med muskeldystrofi fant at ved 9 – års alder lå omtrent 
halvparten av barna under 3-percentilen og tre fjerdedeler under 25-percentilen med 
hensyn på høyde for alder [19].  Vår undersøkelsen omfatter imidlertid få personer i 
forhold til flere av de tidligere refererte undersøkelsene. Disse har også fulgt 
lengdeveksten til sine deltakere i lengre perioder, og det er derfor vanskelig å 
sammenligne resultatene direkte.  
Vekt 
En av deltakerne med DMD (11 %) hadde en vekt-for-høyde under 2,5-percentilen og 
ble klassifiser som undervektig. Denne deltakeren var i en høyere aldersgruppe og 
hadde i tillegg hemmet lengdevekst. En undersøkelse viste at i en gruppe gutter med 
DMD med alder 13 – 17,7 år (26 deltakere) var 15 % undervektige (vekt under 2 SD), 
og det ble observert et økt vekttap med økende alder [41]. Grunnen til dette ble forklart 
med en kombinasjon av progressivt muskeltap, økende problemer med å innta mat, og 
økende respiratoriske problemer. 
Fem av ni deltakere med DMD (55 %) hadde en vekt-for-høyde over 97,5-percentilen 
og ble klassifiser som overvektige. Disse deltakerne var mellom 8,6 og 16, 7 år. 
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Sammenlignet med tidligere undersøkelser av barn og unge med DMD kan andelen 
overvektige synes noe høy. Pane og medarbeidere fant at 4 av 22 (18 %) gutter med 
DMD i aldersgruppen 9 -12,5 år og 2 av 26 (8 %) i aldersgruppen 13 – 17,7 år var 
overvektige [41]. Zanardi et at fant at 3 av 9 deltakere (33 %) i alderen 6 til 12 år med 
DMD var overvektige [56]. I den tidligere nevnte undersøkelsen av 23 handikappede 
barn, hvorav fem med DMD viste det seg også at de handikappede barna, inkludert de 
med muskeldystrofi, var betydelig overvektige i forhold til friske barn med sammen 
høyde [19]. Grunnet det lave deltakerantallet i denne undersøkelsen er det vanskelig å 
sammenligne resultatene direkte. 
Percentilskjema for Duchenne muskeldystrofi; vekt-for-alder: 
Om vi sammenligner resultatene fra de norske percentilskjemaene for vekt-for-høyde 
med resultatene fra percentilskjemaet for vekt-for-alder for Duchenne muskeldystrofi 
fant vi at det kun var en deltaker som skilte seg ut. Dette var den eldste av alle 
deltakerne, og ut fra sin vekt-for-høyde ble han vurdert som normalvektig, mens ut ifra 
det spesifikke skjemaet for gutter med DMD ble han vurdert som overvektig. Ut ifra 
beregninger har det vist deg at gutter med DMD har ved 16 års alderen bare 20 % av 
forutsett muskelmasse [17] og derfor en større andel fettmasse. Dette kan være en 
forklaring for at denne deltakeren ikke ble vurdert som overvektig i forhold til sin 
høyde ut ifra percentiler for friske barn og unge.  
5.4 INDIREKTE KALORIMETRI 
Spinal Muskelatrofi 
Alle deltakerne med SMA hadde en lavere hvilemetabolisme enn forventet ut fra 
beregninger. I gjennomsnitt var REE 37 % lavere enn forventet av friske barn og 
ungdom av samme kjønn, alder, høyde og vekt. Det er til vår viten enda ikke foretatt 
noen lignende undersøkelser på barn og unge med SMA, så resultatene våre har lite 
sammenligningsgrunnlag. McCrory og medarbeidere foretok en undersøkelse av REE 
hos 26 personer med nevromuskulær sykdom, hvorav én hadde SMA. Det ble ikke 
funnet noen signifikant forskjell mellom denne gruppen og friske kontroller [34].  
                                   Diskusjon 
52 
Man kan ikke se en tydelig sammenheng mellom hvilemetabolisme og alder selv om 
de to yngste deltakerne hadde en lavere REE målt som prosent av beregnet REE enn 
de to eldste deltakerne. Hadde vi hatt et større utvalg kunne vi sett nærmere på dette.  
Duchenne Muskeldystrofi 
Vi fant ingen signifikant forskjell mellom hvilemetabolisme til deltakerne med DMD 
og forventede verdier. Dette stemmer godt overens med en undersøkelse foretatt av 
Satomura og medarbeidere som ikke fant noen signifikant forskjell på REE hos gutter 
med DMD og friske kontroller [45, 56]. 
Vi kunne ut ifra figur 8 se at målt REE som prosent av beregnet REE var lavere i de to 
eldste aldersgruppene som var fra 10 og opp til 17 år. Okada og medarbeidere fant 
imidlertid at av 310 gutter med DMD i alderen 11 til 29 år var basalmetabolismen 20 – 
30 % høyere enn kontrollgruppen og at REE var høyest hos de eldste guttene som var i 
20-årene [38]. Med tanke på at vår eldste deltaker var 17,2 år og vi hadde få deltakere 
er det likevel vanskelig å sammenligne disse undersøkelsene direkte.  
I en undersøkelse fra 1996 fant man at gutter med DMD og som ikke var overvektig 
hadde en 13 % lavere REE enn kontroller av samme alder [23]. Vi fant i vår 
undersøkelse noen av deltakerne som ikke var overvektige hadde en noe forhøyet REE 
ut ifra hva som var forventet.  
Selv om vi ikke fant en signifikant forskjell mellom deltakerne som var avhengig av 
rullestol og deltakerne som var gående, kunne vi ut fra figur 10 se at målt REE som 
prosent av beregnet REE var lavere hos deltakerne som var avhengig av rullestol. Vi 
kan ut ifra våre resultater ikke konkludere med at det er en sammenheng mellom 
hvilemetabolisme og rullestolbruk, men dette vil kunne være interessant å undersøke i 
et større studie.  
Det ble ikke funnet noen signifikant forskjell hvilemetabolisme til deltakerne som fikk 
steroidbehandling og deltakerne som ikke fikk dette. Selv om vi vet at behandling med 
glukokortikoider kan føre til økt appetitt og forårsake overvekt hos personer med 
DMD [33], vet vi ikke om dette påvirker hvilemetabolismen.  
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5.5 KOSTHOLDET 
5.5.1 Energiinntaket 
Spinal Muskelatrofi 
Resultatene i tabell 8 viste at begge deltakerne med SMA hadde et energiinntak i den 
registrerte perioden som lå lavere enn referanseverdiene for friske jevnaldrene barn og 
unge. Dårlig matinntak og varierende appetitt er et vanlig problem blant handikappede 
eller kronisk syke barn [21], og dette kan forklare et lavt inntak av energi. De fleste 
deltakerne i denne undersøkelsen utfører lav fysisk aktivitet og har redusert 
muskelmasse. Det er derfor ikke urimelig å anta at deres daglige energibehov ligger 
under de oppgitte referanseverdiene. Om vi sammenligner resultatene av 
energiinntaket til to deltakerne med SMA (3,6 og 16,8 år) med norske 
kostholdsundersøkelser fra hhv friske fireåringer [43] og jenter 16 – 19 år [27] finner 
vi at deltakerne har hhv 31 og 39 % lavere inntak enn gjennomsnittet fra disse 
landsomfattende undersøkelsene.   
De gitte referanseverdiene for energiinntak er ment som veiledende 
gjennomsnittsverdier til bruk i planlegging av kostholdet for grupper. Energiforbruket 
til enkeltindivider vil varier med bla a. kjønn, alder, kroppssammensetning og fysisk 
aktivitet. Spesielt blant funksjonshemmede barn og unge kan behovet være endret. Vi 
har derfor ikke tall for sannsynlig energibehov for enkeltpersoner. Det er viktig å se på 
vekst for å vurdere om inntaket er adekvat hos barn og unge med funksjonshemninger, 
selv om vekstkurvene trolig kan være avvikende i en del av disse tilfellene, selv med 
optimalt kosthold [50].  
Duchenne Muskeldystrofi 
Deltakerne med DMD hadde gjennomsnittlig 34 % lavere energiinntak enn 
referanseverdiene for friske jevnaldrene barn og unge. Med tanke på at utvalget med 
DMD er svært heterogent i alder er det vanskelig å sammenligne resultatene med 
andre kostholdsundersøkelser som en gruppe. Om vi deler inn deltakerne i 
aldergrupper er det mulig å sammenligne resultatene med landsomfattende 
undersøkelser.  
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Om vi sammenligner våre resultater med resultater fra et landsrepresenterbart antall 
barn og unge i tilsvarende alder [27, 40, 43] fant vi at deltakerne i denne 
undersøkelsen hadde et betydelig lavere energiinntak sammenlignet med disse. 
Deltakeren på 3,8 år hadde 26 % lavere energiinntak enn friske fireåringer, deltakeren 
på 8,6 år hadde 17 % lavere energiinntak enn friske 4. klassinger, deltakeren på 12,9 år 
hadde 32 % lavere energiinntak enn friske 8. klassinger. De tre eldste deltakerne hadde 
gjennomsnittlig 51 % lavere inntak enn gutter 16 – 19 år. Vi hadde ingen resultater å 
sammenligne med for deltakerne på 5, 8 og 10,2 år. 
Resultatene i denne undersøkelsen er i samsvar med en undersøkelse utført av Hankard 
og medarbeidere som fant at blant 13 gutter med DMD i alderen 9 til 13 år, hvorav 5 
var overvektige, at de overvektige guttene hadde et signifikant lavere energiinntak enn 
den friske kontrollgruppen [23]. Fire av de åtte deltakerne i vår undersøkelse var 
overvektige, og disse hadde gjennomsnittlig 32,5 % lavere energiinntak enn 
referanseverdiene. 
I en undersøkelse av Okada og medarbeidere av 310 pasienter med DMD i alderen 11 
– 29 år ble det imidlertid funnet at deltakerne hadde et adekvat, om ikke forhøyet 
inntak av energi og protein enn referanseverdier [38].  
5.5.2 Energigivende næringsstoffer og kostfiber 
Spinal Muskelatrofi 
De to deltakerne med SMA hadde svært ulik kosthold med tanke på energifordelingen, 
så verken gjennomsnitts- eller medianverdier er særlig anvendelige. Deltaker 1 hadde 
en høyere energiprosent fra protein og karbohydrater og sukker, men lavere 
energiprosent fra mettet, enumettet og flerumettet fett sammenlignet med et 
landsrepresenterbart antall 4-årige jenter [43]. 
Sammenlignet med jenter 16 – 19 år [27] hadde deltaker 4 en høyere energiprosent fra 
protein og mettet, enumettet og flerumettet fett, og en lavere energiprosent fra 
karbohydrater og sukker.  
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Duchenne Muskeldystrofi 
Deltakeren på 3,8 år hadde sammenlignet med norske 4-årige gutter [43] en noe lavere 
energiprosent fra protein, fett, og mettet fett. Han hadde en omtrentlig lik 
energiprosent fra karbohydrater og sukker. 
Deltakeren på 8,6 år hadde sammenlignet med norske gutter i 4. klasse en noe høyere 
energiprosent fra protein og flerumettet fett, omtrentlig lik energiprosent fra fett, 
mettet- og enumettet fett og karbohydrat, og en betraktelig lavere energiprosent fra 
sukker. 
Deltakeren på 12, 9 år hadde sammenlignet med et landsrepresentativt utvalg gutter i 
8. klasse en høyere energiprosent fra protein, omtrentlig den samme fra fett og 
karbohydrat og mye lavere fra sukker [40].  
De tre eldste deltakerne hadde sammenlignet med et landsrepresentativt utvalg gutter i 
alderen 16 – 18 år gjennomsnittlig en lik energiprosent fra protein, enumettet fett og 
sukker, noe høyere fra fett, mettet- og flerumettet fett, og noe lavere fra karbohydrat 
[27] 
5.5.3 Vitaminer og mineraler 
Spinal Muskelatrofi 
Den yngste deltakeren med SMA hadde et inntak av vitamin D under 
referanseverdiene for barn mellom 2 og 5 år. Om vi sammenligner dette med 
resultatene fra en landomfattende kostholdsundersøkelse fra 2000 ser vi at friske 
norske 4-åringer også har et gjennomsnittlig lavt inntak av vitamin D [43] Deltakerne 
med DMD hadde også et gjennomsnittlig lavt inntak av vitamin D. Den eldste 
deltakeren med SMA og deltakerne med DMD hadde inntak av kalsium under 
referanseverdiene. Vitamin D bidrar til normal konsentrasjon av kalsium og fosfat i 
blod og ekstracellulær væske og er nødvendig for normal mineralisering av skjelettet. 
Ved mangel på vitamin D blir mineraliseringen mangelfull, og det kan utvikles rakitt 
hos barn i vekst. Vitamin D dannes i kroppen under innvirkning av sollys og for de 
fleste er sollyset viktigere enn kosten for at vi skal få dekket vitamin D-behovet. Under 
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våre klimatiske forhold kan man ikke se bort ifra at soleksponeringen kan bli for liten 
til at tilstrekkelig vitamin D kan dannes i huden hos alle [5]. I tillegg til vitamin D er 
kalsium viktig for å bygge et sterkt skjelett i barneårene. Da det per dags dato ikke 
finnes noen spesifikke anbefalinger for inntak av vitamin D og kalsium for barn og 
unge med SMA og DMD, må det være rimelig å følge de generelle anbefalingene for 
inntak for å unngå mangeltilstander. Ved mistanke om mangel må nærmere utredning 
gjøres.  
Den yngste deltakeren med SMA hadde også et inntak av jern under anbefalingene. 
Norske 4-åringer har også vist seg å ha lavt inntak av jern [43]. Risikogrupper for 
jernmangel er grupper med lavt energiinntak [5]. Deltakerne i denne undersøkelsen er 
derfor i risiko for jernmangel, samtidig som det fra kostregistreringen viser seg at 
inntaket av jern er lavt. Langvarig jernmangel kan føre til anemi.  
Duchenne Muskeldystrofi 
Deltakerne med DMD hadde som nevnt et inntak av vitamin D , jern og kalsium under 
anbefalingene for norske barn og unge når kosttilskudd ikke er medregnet. Inkludert 
kosttilskudd var det fortsatt lavt inntak av vitamin D og kalsium. Om vi sammenligner 
disse resultatene med andre undersøkelser ser vi at dette stemmer nokså godt overens 
med inntaket av mikronæringsstoffer hos barn og unge i Norge. Norske 4. åringer 
hadde et gjennomsnittlig lavt inntak av jern og vitamin D. Inkludert kosttilskudd var 
imidlertid det gjennomsnittlige inntaket av både av jern og vitamin D nærmere 
anbefalingene [43]. For 4. og 8. klassinger var også det gjennomsnittlige inntaket av 
jern og vitamin D lavere enn anbefalingene for daglig tilførsel for begge kjønn. I 
tillegg var inntaket av kalsium lavt for jentene i 8. klasse. Når inntaket av kosttilskudd 
ble inkludert i kostberegningene var det gjennomsnittlige inntaket av jern og vitamin D 
nær anbefalingene [40]. Det er også blitt rapportert at norske 16 – 19 åringer har et 
gjennomsnittlig lavt inntak av vitamin D hos begge kjønn [27]. Det har tidligere blitt 
målt lave serumverdier av 24,25 dihydroxyvitamin D i personer med DMD 
sammenlignet med friske kontroller [46]. 
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Med tanke på at deltakerne hadde et gjennomsnittlig lavt energiinntak kan det være 
vanskelig å få dekket behovet for alle mikronæringsstoffene, og det vil stilles ytterlige 
krav til kostens sammensetning. 
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6. KONKLUSJON 
Hovedmålsettingen for denne oppgaven var å kartlegge og vurdere hvilemetabolisme 
(REE) og inntaket av energi og næringsstoffer til en gruppe barn/ungdom med spinal 
muskelatrofi (SMA) og en gruppe barn/ungdom med Duchenne muskeldystrofi 
(DMD), og sammenligne resultatene med forventet hvilemetabolisme og de norske 
referanseverdiene for energi og næringsstoffer for friske barn/ungdom. Dessverre var 
deltakerantallet så lavt at muligheten for å finne signifikante forskjeller dersom de 
fantes, var svært liten. Det ble likevel gjort noen interessante observasjoner.  
To av fire deltakere med SMA og to av ni deltakere med DMD var kortvokste. Blant 
gruppen med DMD var en av ni undervektig og fem av ni overvektige. 
Gruppen med SMA hadde i gjennomsnitt 36 % lavere REE enn forventet ut fra 
beregninger med Harris-Benedict formel. Vi fant ingen sammenheng mellom REE og 
vekt eller REE og alder. 
Det var ingen forskjell mellom målt REE og forventet REE ut fra beregninger med 
Harris-Benedict formel hos gruppen med DMD. Variasjonen innad i gruppen var 
imidlertid meget stor og lå mellom 61 og 129 % av forventet. Inndelt i aldersgrupper 
viste det seg at deltakerne i de to yngste aldersgruppene hadde lavere målt REE av 
forventet enn de to eldste, og at skillet gikk ved 9-10 år. Det ble ikke funnet noen 
sammenheng mellom REE og vekt. Det var ingen signifikant forskjell i målt REE sett i 
prosent av beregnet REE mellom deltakerne som var avhengig av rullestol og de som 
var gående. Ut fra resultatene kunne man likevel observere at de som var avhengig av 
rullestol hadde en lavere REE sammenlignet med gruppen som var gående. Det var 
ingen signifikant forskjell i målt REE sett i prosent av beregnet REE mellom 
deltakerne som gikk på steroidbehandling og ikke gikk på steroidbehandling.  
De to deltakerne med SMA hadde henholdsvis 15 % og 42 % lavere energiinntak enn 
referanseverdiene for friske barn og unge på samme alder. Deltakeren med det høyeste 
energiinntaket tok ikke kosttilskudd og hadde et inntak vitamin D og jern under 
anbefalingene. Den andre deltakeren tok kosttilskudd, og inntaket av vitaminer og 
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mineraler var adekvat med unntak av kalsium som var under anbefalingen. Det var en 
signifikant forskjell mellom energiinntaket til deltakerne med DMD og de norske 
referanseverdiene for friske barn og unge på samme alder, hvor deltakerne med DMD 
hadde i gjennomsnitt 34 % lavere energiinntak enn referanseverdiene. Inntaket av 
vitamin D og kalsium var, inkludert kosttilskudd, noe under anbefalingene for friske 
barn og unge på sammen alder.  
Det er nødvendig med større undersøkelser med flere deltakere om hvilemetabolisme 
og kosthold blant barn og unge med SMA og DMD i Norge for å få en sikrere 
oppfatning om deres hvilemetabolisme og kostinntak. Enda mer omfattende studier vil 
kreves for å kunne gi begrunnende anbefalinger om disse spesielle gruppenes 
kostbehov.  
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